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MEMOIRES ORIGINAUX 


LE SYNDROME NEURO-ANACHLORHYDRIQUE 
A PROPOS DE 31 OBSERVATIONS 


R. LAFON, P. PAGES, R. LABAUGE et J.-P. TEMPLE 


Le réle de l’achylie dans le déterminisme du syndrome neuro-anémique 
biermérien est aujourd’hui admis ; |’anachlorhydrie constitue le déno- 
minateur commun de ce syndrome conditionnant, par mécanisme caren- 
tiel lié A l’inabsorption digestive de la vitamine B,,, l’expression hémato- 
logique et neurologique. On sait la possibilité d’un tableau symptoma- 
tique dissocié : 

seulement hématique (anémie de Biermer 
- seulement neurologique (syndromes cordonnaux). 


On doit reconnaitre, toutefois, que si l’attention est toujours attirée 
vers l’estomac — ala recherche d’une achylie —,en cas d’anémie macrocy- 
taire, il n’en est pas toujours de méme sur le plan neurologique. 

Aussi, il nous a paru intéressant de rechercher systématiquement |’état 
du chimisme gastrique, au cours des syndromes nerveux, sans nous limi- 
ter d’ailleurs aux seules scléroses combinées, mais, au contraire, en éten- 
dant nos investigations 4 tous les états neurologiques, et méme psychia- 
triques, ne faisant pas leur preuve étiologique. 

Nous pouvons ainsi réunir trente et une observations, colligées pen- 
dant un an, parmi les malades de la clinique des maladies mentales et ner- 
veuses, qui comportent l’association d’un syndrome neurologique et 
parfois psychiatrique, avec une achylie gastrique. Si certaines observa- 
tions sont d’interprétation délicate, il est, par contre, possible de soulever, 
pour le plus grand nombre d’entre elles, la question de la corrélation éven- 
tuelle entre ces deux ordres de fait, posant ainsi la question de |’existence 
nosologique d’un syndrome neuro-anachlorhydrique. Nous essayerons 
d’en préciser les caractéristiques cliniques et de laboratoire, les mécanismes 
pathogéniques éventuels, ainsi que les perspectives thérapeutiques. 
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I. —- DoNNEES CLINIQUES. 


On doit insister, au préalable, sur les circonslances éliologiques particu- 
liéres de ce syndrome. Une notion d’dge semble tout d’abord prédominante ; 
le plus grand nombre des malades se situant entre 40 et 60 ans (65 p. 100 
17,5 p. 100 sont compris entre 30 et 40 ans. Il s’agit d’un syndrome de la 
cinquantaine. 

Des antécédents pathologiques précis se retrouvent souvent identiques : 
c'est tout d’abord le lerrain éthylique noté dans 35 p. 100 des cas ; c'est 
encore la notion d’une gaslreclomie qui, dans six observations (19 p. 100), 
représente le point de départ apparent du syndrome neuro-psychiatrique. 


- Les manifestations neurologiques sont trés polymorphes ; on doit ce- 
pendant souligner la plus grande fréquence de l’atteinte centrale, sa prédo- 
minance médullaire ; la participation du systéme nerveux périphérique 
n’est toutefois pas exceptionnelle. 

L’atteinte centrale s’exprime surtout sur le mode médullaire. Il s’agit 
habituellement d’un syndrome cordonnal, du type de la myélose funiculaire, 
qui doit toujours orienter les recherches vers une origine dysmétabolique, 
plus spécialement 4 point de départ digestif. Des constatations similaires 
sont faites par Diogo Furtado qui mentionne l’achylie gastrique dans 
62 p. 100 des myéloses funiculaires. Si la sclérose combinée représente l’ex- 
pression neurologique la plus évocatrice du syndrome neuro-anachlorhy- 
drique, on doit savoir que l’atteinte cordonnale est parfois localisée aux 
seuls cordons postérieurs (grande fréquence de l’hypoesthésie vibratoire, 
signe mineur d’alarme ou symptome résiduel d’une atteinte plus impor- 
tante), aux cordons antéro-latéraux, intéressant de facon parfois élec- 
tive le seul faisceau pyramidal. On peut ainsi noter l’association d'une 
achylie et d’un syndrome pyramidal pur, d’intensité variable ; il s’agit 
d’une paraplégie spasmodique franche ou, au contraire, d’une atteinte 
pyramidale mineure, le plus souvent dans ce cas, découverte fortuite 
d’un examen méthodique, a l'occasion parfois comme dans plusieurs 
de nos observations d’une consultation justifiée par une séméiologie 
digestive. 

Il est beaucoup plus exceptionnel de noter une modification du chi- 
misme gastrique au cours d’une sclérose multiloculaire. 

La participation du systéme nerveux central ne se limite pas au seul 
étage médullaire ; il est en effet possible, quoique apparemment plus rare, 
d’observer une atteinte plus haute, intéressant le lrone cérébral, et aussi le 
cerveau. Il faut rappeler, A ce propos, une communication de Kissel qui 
fait état d’une anachlorhydrie gastrique, au cours d’un syndrome de Pari- 
naud, remarquablement sensible 4 la vitamine Byp. 

L’expression encéphalique du syndrome neuro-anachlorhydrique, sou- 
vent méconnue, se traduit, selon le cas, par un état déficitaire ou irritatif. 
L’apparition d’une épilepsie, au décours d’une gastrectomie pour ulcus, 
confirmée 4 l’intervention, est une éventualité qui fait évoquer un méca- 
nisme métabolique comme substratum de cette comitialité. Ce trouble 
métabolique est d’ailleurs complexe, faisant intervenir trés probable- 
ment. des perturbations multiples, en particulier glycémiques, protéi- 
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niques, vitaminiques, l’anachlorhydrie secondaire a l’intervention jouant 
vraisemblablement un réle dans ce dysfonctionnement. La_participa- 
tion encéphalique est parfois latenle, comme en témoignent les constata- 
tions E.E.G., au cours de certaines scléroses combinées ; |’évolution paral- 
léle des anomalies E.E.G. et médullaires, leur régression éventuelle sous 
l'influence du traitement vitaminé, montrent bien que |’atteinte nerveuse 
au cours du syndrome neuro-anachlorhydrique est beaucoup plus diffuse 
que ne l’indiquent les seules données cliniques. 

L’alleinte périphérique, dont il faut signaler la relative fréquence (7 ob- 
servations), se manifeste, le plus souvent, par un syndrome polynévrilique, 
apparemment banal du point de vue symptomatique, parfois atypique 
dans son évolution, car anormalement résistant au traitement par la vita- 
mine B, et a la strychnino-galvano-faradisation. Cette polynévrite s’ob- 
serve isolément ou, au contraire, se compléte ultérieurement d'une parti- 
cipation centrale, surtout médullaire, une paraplégie spasmodique pou- 
vant succéder secondairement a l’atteinte périphérique. 


Les nerfs craniens participent aussi au syndrome, les deux premiéres 


paires semblant plus électivement touchées. — Quelques cas comportent 
une anosmie, une agueusie, en association ou non avec une autre détermi- 
nation nerveuse. Chez un de nos malades, présentant une anosmie et 


une sclérose combinées, ces deux manifestations rétrocédent paralléle- 
ment en cours de traitement par la vitamine B,,. 

Le nerf oplique peut étre aussi intéressé. Afin de nous faire une opinion 
& ce sujet, nous avons étudié systématiquement le chimisme gastrique 
d'une douzaine de névrites rétrobulbaires, certaines d'origine éthylique, 
la plupart’ apparemment primitives. Trois cas comportent une ana- 
chlorhydrie gastrique ; pour l'un d’eux, dont l’observation a été rapportée 
par Viallefont, la névrite optique est apparue peu de temps aprés une 
gastreclomie pour ulcére ; ici encore, cet antécédent précis oriente vers 
une perturbation d'origine métabolique. Il y a done la peut-étre 
un champ de recherches intéressantes dans le domaine des névrites op- 
tiques rétrobulbaires d’allure essentielle. 


- Les manifestations psychiatriques s’accompagnent parfois d'une achy- 
lie. On connait depuis longtemps l’existence d’anomalies psychiques au 
cours du syndrome neuro-anémique. Par analogie, nous avons recherché 
l'anachlorhydrie des états psychiatriques non anémiques et sans étio- 
logie particuliére. Bien que le nombre de cas examinés de la sorte soit peu 
élevé, il nous a été possible de constater aprés de Greeff, Bronfmann et 
Schurmann, l’assez grande fréquence de l'association anachlorhydrie- 
état dépressif ; six malades sur 31 présentent, en effet, unsyndrome dé- 
pressif, avec asthénie, tristesse, parfois méme état mélancolique, et une 
insuffisance de la sécrétion gastrique. Ici encore, un champ d'études trés 
vaste est ainsi découvert, qui permet d’envisager un substratum métabo- 
lique 4 lorigine d’un certain nombre de psychopathies. 


Les manifestations neurologiques el psychialriques sont parfois intri- 
quées : le syndrome neurologique peut comporter la coexistence d’une at- 
teinte périphérique et centrale, simultanée ou concomitante ; le syndrome 
psychiatrique se compléte, dans quelques observations, d’une atteinte 
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neurologique 4 minima, aréflexie ostéo-tendineuse, signes pyramidaux. 
Ceci confirme une notion précédemment soulignée, a savoir la diffusion 
habituelle de l’atteinte nerveuse au cours du syndrome neuro-anachlor- 
hydrique. 

— Le syndrome digestif s’oppose dans l'ensemble, par son unicité et sa 
latence symptomatique habituelles, au polymorphisme du syndrome neuro- 
psychiatrique, le plus souvent au premier plan du tableau clinique. II est 
donc indispensable de rechercher toujours son existence, par un interro- 
gatoire et une exploration complémentaires systématiques, lors de tout 
syndrome neuropsychiatrique qui ne fait pas sa preuve étiologique. 

Il existe parfois une symplomalologie fonclionnelle, comportant des 
troubles du transit (vomissements, diarrhée, constipation, mais surtout 
dyspepsie de type hyposthénique) et des manifestations douloureuses. 
La précession ou la coexistence de la séméiologie digestive doit toujours 
faire penser a l’origine métabolique du syndrome neurologique secondaire ; 
la précession de ce syndrome fonctionnel, notée dans plusieurs observa- 
tions, justifie la nécessité d’un examen neurologique détaillé, lors de toul 
état digestif, 4 polarité gastro-intestinale, apparemment isolé. 

Il n’y a, dans l’ensemble, que peu de modificalions physiques ; la pré- 
sence, trés exceptionnelle, d’une glossite au cours d’une sclérose combinée 
ou de toute autre manifestation nerveuse,est évidemment un indice de 
grande valeur, malheureusement trop rare, qui impose la recherche de 
l’achylie. Quelques cas comportent des modifications de la muqueuse gas- 
trique avec atrophie ou hypertrophie des plis ; ces constatations ne man- 
quent pas d’intérét, surtout du point de vue pathogénique ; elles sont tou- 
tefois trop inconstantes pour é¢tre considérées comme nécessaires au diag- 
nostic. 

L’élément le plus caractéristique, qui constitue d’ailleurs la base de ce 
syndrome, est en définitive représenté par l’achylie gastrique ; l'anachlor- 
hydrie est totale, avant et aprés injection d’histamine ; elle est durable, 
non modifiée par les différentes thérapeutiques, méme vitaminiques, con- 
trairement, tout au moins pour nos observations, aux assertions de certains 
auteurs anglo-saxons. 

— Ce syndrome neurodigestif se compléte encore d'un signe négatif de 
valeur, qui en fait la particuiarité nosologique : c’est l'absence d’anémie 
el de toule modification hématologique, du sang circulant comme de la moelle 
osseuse. Cette constatation différe quelque peu de celles de D. Furtado 
qui mentionne, sur 100 observations de myéloses funiculaires, la présence 
d’une anémie dans 25 p. 100 des cas, dont 12 p. 100 de type mégaloblas- 
tique. A notre avis, le point intéressant du syndrome neuro-anachlorhy- 
drique réside précisément dans l’absence de toute participation de la li- 
gnée hématique, qui ne tient pas nécessairement a la précocité du diagnos- 
tic et du traitement vitaminique ; certains de nos malades ont été exa- 
minés pour la premiére fois, n’ayant subi aucun traitement préalable par 
la Vitamine B12, aprés une évolution de plus de 5 ans sur le seul mode 
neurologique. 


— On doit souligner, enfin, l’aspecl évoluti{f du syndrome, qui apparait a 
la cinquantaine, s’aggrave de facon progressive, s’avére inconstamment 
sensible 4 la vitaminothérapie B,,. Cette derniére agit parfois de facon 
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spectaculaire sur le syndrome neurologique, parail plus aléatoire en ce 
qui concerne le syndrome psychiatrique, n’influence nullement le syn- 
drome digestif et lachylie. 


I] DONNEES DE LABORATOIRI 


On doit rappeler ici Loute importance de l'étude du chimisme gastrique 
pour lidentification de l'achylie, la nécessité d'un examen hématologique 
détaillé, qui reste négatif, d'un bilan radiologique de lestomac, qui 
montre parfois des modifications des plis de la muqueuse (atrophie, 
hypertrophie), éventuellement confirmées par l’exploration endosco- 
pique. 

Certains examens complémentaires fournissent encore, dans l'étude des 
états neuro-anachlorhydriques, des renseignements intéressants ;_ c’est 
le cas de l’E.E.G., de l’électrophorégramme et du liquide céphalo-rachi- 
dien. 

L’E.E.G, peut étre perturbé, le plus souvent de facon mineure, sous la 
forme d’une hypersynchronie d’hyperpnée, qui prend, par moments, une 
allure & pente raide, témoignant ainsi du caractére irritatif de cette ano- 
malie. Plus exceptionnellement, des modifications focales sont enregistrées, 
comme dans une de nos observations de sclérose combinée avec anosmie, 
oti les perturbations cliniques et E.E.G. rétrocédent complétement par la 
vitamine By. 

L’étude des proléines sériques par |'électrophorégramme n'a été réalisée 
que chez 10 malades seulement ; il nous a éLé cependant possible de confir- 
mer, le plus souvent, les constatations de D. Furtado, au cours des myé- 
loses funiculaires. Deux cas comportent un spectre électrophorétique 
normal ; pour les autres, il y a élévation, assez modérée dans l'ensemble, 
de certaines globulines, plus spécialement des fractions a, el 8. Ceci montre 
bien qu’il existe des perturbations métaboliques, en particulier proéti- 
niques, au cours des syndromes neuro-anachlorhydriques. 

L’eramen du L. C.-R. révéle parfois l’existence d'une dissociation albu- 
mino-cytologique, ne dépassant pas le gramme. Cette anomalie liquidienne, 
au cours d’un état médullaire de type spasmodique, fait toujours suspec- 
ter un facteur compressif et impose, de ce fait, l’exploration radio-lipio- 
dolée qui s’avére négative. 


Il. ESSAIS D’ INTERPRETATION. 


Plusieurs problémes se trouvent soulevés lorsqu’on envisage l‘interpré- 
tation du syndrome ainsi défini. 

— Il faut tout d’abord s’efforcer de préciser les corrélations existantl entre 
les deux éléments constilulij/s du syndrome : symptOmes neuropsychiques, 
anachlorhydrie gastrique. Etant donné la fréquence de cette association, 
il est difficile de ne voir la qu’une simple coincidence. II est, au contraire, 
plus logique d’admettre qu'il y a interdépendance entre les symptOmes 
neurologiques et digestifs, /’achylie condilionnant vraisemblablement le 
syndrome nerveur. Cette hypothése s’appuie sur un certain nombre de 
données : 
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— cliniques, en particulier étiologiques. La survenue de certains syn- 
dromes neurologiques au décours d’une gastrectomie, qui réalise une ana- 
chlorhydrie expérimentale, permet de penser que |’intervention facilite 


ou conditionne la détermination nerveuse ; 


des arguments thérapeuliques peuvent étre tirés des résultats, certes 
assez inconstants, mais parfois spectaculaires et durables, obtenus par 
la vitaminothérapie By, ; 

des données expérimentales militent en faveur de l’origine gastrique 
des manifestations neuropsychiatriques. Petri (1937), Norgaard (1942), 
déterminent, par résection gastrique, des modifications cliniques et anato- 
miques du systéme nerveux, du type de la cslérose combinée, chez de 
jeunes chiens et pores. 

On ne peut enfin s’empécher de s’appuyer sur des données nosologiques 
pour établir un lien de parenté entre le syndrome neuro-anachlorhydrique 
et neuro-anémique biermérien ; on sait, pour ce dernier, la constance et 
le réle fondamental de l’achylie gastrique. 


Ces différentes données permettent donc d’admettre que l|’anachlo- 
rhydrie est le plus souvent responsable du syndrome neuropsychique. 
On peut toutefois se demander si certaines observations répondent bien 
a cette hypothése ; les formes psychiatriques, souvent peu modifiées par 
le traitement vitaminique, font émettre un doute sur l’interdépendance 
étroite et constante des deux séries de symptémes. L’échec est peut-étre 
dd d’ailleurs au retard et surtout a l’insuffisance thérapeutiques ; Lere- 
boullet et Pluvinage rapportent des résultats trés favorables dans le 
traitement des états dépressifs par la vitamine B,, a doses fortes, alors que 
des doses moyennes n’avaient pas entrainé le résultat escompté. II est 
toutefois des observations plus discutables, concernant des asthénies 
posttraumatiques avec anachlorhydrie ov il semble possible de rattacher 
les manifestations psychiatriques et digestives A un facteur commun 
diencéphalique. 

Un probléme d’interprétation corrélative se trouve donc posé, auquel il 
n’est pas toujours aisé de répondre ; on peut cependant admettre, dans la 
plupart des cas, que l’achylie conditionne ou facilite les manifestations 
neuropsychiatriques. 


— Le mécanisme exact de la constitution de l’atteinte nerveuse, aux 
dépens de l’anachlorhydrie, reste, lui aussi, discutable, diverses hypothéses 
pouvant étre successivement évoquées. 

Un facteur loxique a été retenu autrefois par Hurst pour expliquer cer- 
taines scléroses combinées de la moelle ; l’anachlorhydrie, supprimant 
l’action germicide du suc gastrique normal, faciliterait la formation dans 
l'intestin gréle de produits a la fois hémo et neurotoxiques. 

On doit admettre aujourd’hui, avec plus de vraisemblance, qu'un trouble 
de l’absorplion digestive, conséquence de |’achylie, intervient de fagon pré- 
pondérante. L’anachlorhydrie perturbe, en effet, l’absorption intestinale 
des différents métabolites, plus spécialement des complexes vitaminiques 
et des acides aminés. 

C’est surtout l’absorption du groupe vitaminique B, dont le réle neutro- 
trophique est bien connu, qui est probablement la plus modifiée au cours 
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du syndrome neuro-anachlorhydrique. Le réle de |’insuffisance en vita- 
mine B,, mais surtout By, (indispensable aux oxydations et aux phospho- 
rylations majeures du systéme nerveux), semble trés important, sil’on en 
juge d’aprés les résultats thérapeutiques obtenus par l|’emploi de la vita- 
mine By», lors des états neurodigestifs. Le syndrome neuro-anachlorhy- 
drique s’inscrirait donc dans le cadre des carences vitaminiques d'origine 
digestive ; son mécanisme de constitution serait ainsi trés voisin de celui 
invoqué dans le syndrome neuro-anémique biermérien. I! serait nécessaire, 
pour une pleine confirmation de cette hypothése, d’étudier chez ces ma- 
lades le taux d’élimination dans les selles de la vitamine By, qui devrait 
étre plus élevé que pour des sujets normaux, comme ceci a été démontré 
par certains auteurs au cours de la maladie de Biermer. 

On peut toutefois se demander avec Lereboullet si une origine caren- 
tielle intervient toujours, surtout dans les cas of une posologie massive 
est. indispensable, les doses minimes s’avérant inefficaces. Aussi, il est 
possible de soulever l’hypothése d’un dysfonctionnement métabolique 
plus complexe que la seule carence en vitamine B,, ; peut-étre, comme le 
suggéere D. Furtado, que des modifications protéiniques (élévation des 
a, B et 8 globulines), conséquences possibles de l’achylie, auraient une 
action nocive sur les parois vasculaires, en particulier du systéme nerveux. 
S’'il est done difficile de donner une explication satisfaisante de l’atteinte 
nerveuse au cours du syndrome neuro-anachlorhydrique, il semble cepen- 
dant possible de considérer cette détermination comme |'expression d'un 
dysmétabolisme complexe (& prédominance vitamino-protéique) a point 
de départ digestif, l'anachlorhydrie jouant un réle fondamental. 

L’origine de l'anachlorhydrie gastrique, plaque tournante du syn- 
drome, doit étre enfin discutée. Elle peut dépendre de facteurs divers 
il est des anachlorhydries lésionnelles, il en est de chirurgicales, il en est 
d’autres, les plus nombreuses, apparemment essentielles. 

Les anachlorhydries secondaires dépendent habituellement d'une lésion 
de la muqueuse gastrique : cancer, parasitose, infections (syphilis). On doit 
surtout insister sur l’origine torique d’un grand nombre d’entre elles, 
l’éthylisme étant souvent retrouvé dans les antécédents des malades. 
Cette constatation rejoint d’ailleurs les conclusions de certains travaux, 
consacrés 4 l'étude systématique du chimisme gastrique des éthyliques, 
qui relatent, dans 50 p. 100 des cas, une anachlorhydrie gastrique et dans 
30 p. 100 une hypochlorhydrie. Ces modifications du chimisme gastrique 
sont d’autant plus A retenir qu’on admet aujourd’hui l’origine carentielle 
de la plupart des déterminations neurologiques de l’alcoolisme : poly- 
névrites, encéphalopathies type Gayet-Wernicke, type Korsakoff, encépha- 
loses atrophiantes (Lereboullet et Pluvinage, Lafon, Pages, Labauge et 
Temple). L’achylie pourrait done constituer le dénominateur commun de 
la plupart des complications nerveuses de |’éthylisme, méme de celles 
pour lesquelles on a jusqu’dé présent surtout retenu une origine toxique 
directe, telle que la névrite optique rétrobulbaire, |’éthylisme médullaire 
de Dimitri. 

L’anachlorhydrie dépend parfois d’une intervention chirurgicale. Il faut 
rappeler, & ce propos, la survenue clinique et expérimentale de sclérose 
combinée aprés gastrectomie. Deux observations récentes de P. Bas- 
trup-Madsen comportant l’apparition, aprés |’intervention, de sclérose 
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combinée vilamino-sensible (By), l’observation de Viallefont de névrite 
optique aprés gastrectomie, doivent étre rapprochées de nos cas person- 
nels ol l'on constate la survenue aprés l’opération, d'une polynévrite ou 
d’une comitialité. Ainsi la constitution d'un syndrome neurologique ou 
psychiatrique au décours d'une intervention qui réalise une anachlorhy- 
drie chirurgicale, montre bien le réle de l'achylie dans le déterminisme 
du syndrome neuro-anachlorhydrique 

Le groupe des anachlorhydries essentielles reste te plus important. II est 
possible de distinguer, dans ce cadre, des cas ot l’achylie est probablement 
constlilulionnelle, en rapport avec une modification souvent familiale de la 
sécrétion gastrique. Liefelt rapporte le cas d’une mére et de ses deux filles, 
affectées de dégénérescence combinée subaigué médullaire, toutes trois 
étant porteuses d’une achylie. Deux de nos observations concernent une 
maladie de Friedreich familiale intéressant a des degrés différents le pére 
et son fils, qui présentaient une anachlorhydrie gastrique ; le syndrome 
neuro-anachlorhydrique fut dépisté 4 loceasion d’un état douloureux 
épigastrique avec asthénie, symptOmes qui furent notablement amen- 
dés par la vitamine By. Ceci est a rapprocher des améliorations fonction- 
nelles, parfois importantes, constatées par Lereboullet et Pluvinage, 
dans le traitement vitaminique de certaines dégénérescences spino 
cérébelleuses. Peut-étre, y-a-t-il, dans ces faits, une orientation métabo 
lique 4 retenir dans les recherches consacrées aux maladies familiales du 
systéme nerveux ? 

fl est encore des anachiorhydries, d’allure essentielle, probablement 
acquises et d'origine dégénérative ; Vachylie gastrique représentant l'un 
des stigmates de la sénescence générale, ceci explique la relative fréquence 
du syndrome a partir et au dela de la cinquantaine. Le syndrome neuro- 
anachlorhydrique peut donc se concevoir dans un cerlain nombre de 
cas, comme un syndrome de la présénescence. 


IV. INCIDENCES THERAPEUTIQUES. 


Le traitement du syndrome neuro-anachlorhydrique doit s’inspirer des 
données étiopathogéniques précédentes. 

La thérapeutique doit d’abord étre étiologique, visant a supprimer le 
facteur causal de l’achylie (cancer, toxique...) et A apporter per os l’acide 
chlorhydrique qui n’est plus sécrété par lestomac ; les préparations de 
suc gastrique humain purifié paraissent, 4 cel égard, les plus indiquées. 

Le plus souvent, le traitement est a visée physiopathologique, essayant 
de compenser les conséquences métaboliques de l’anachlorhydrie. II est 
basé principalement sur l’administration de la vitamine By, qui doit étre 
employée précocement et de facon prolongée ; les doses massives, quoti- 
diennes, 4 1.000 y et plus, sont 4 réserver au traitement d’attaque, les doses 
plus faibles, hebdomadaires, de 504 100 y, conviennent habituellement a la 
cure d’entretien. La voie d’introduction est, par priorité, la voie parenté- 
rale ; l’administration orale doit toujours comporter la prise simul- 
tanée d’acide chlorhydrique. 

Les résultats du traitement vitaminique sont assez divers ; parfois le 
syndrome neurologique est remarquable ment influencé, disparaissant com- 
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plétement ; d'autres fois, on obtient simplement une rétrocession, une 
stabilisation du syndrome. II est des échecs qui concernent surtout, a 
notre avis, les manifestations psychiatriques. 

Dans l’interprétation des résultats thérapeutiques, on ne doit pas ou- 
blier que le retard apporté a la mise en train du traitement, l’insuffisance 
de la posologie, l'utilisation de la voie orale, sont souvent la cause déter- 
minante des échecs thérapeutiques. La nécessité d'une poursuite prolongée 
de la vitaminothérapie découle de la permanence de l’achylie gastrique, 
qui n’est nullement modifiée par la vitamine B,, 


S‘il y a bien des inconnues encore, dans les chainons intermédiaires entre 
l’anachlorhydrie et les manifestations nerveuses, il est Loutefois possible 
de poser le probléme de la responsabilité de l'achylie gastrique dans un 
certain nombre d’affections neuropsychiatriques et de soulever Il’hypo- 
thése d’une entité clinique « neuro-anachlorhydrique » dont le substratum 
métabolique parait le plus vraisemblable. 
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EPILEPSIE D'ORIGINE PROFONDE AVEC TRACE EPILEPTIQUE 
DE TYPE PETIT-MAL 
ET ENDOCRINOPATHIE D'ORIGINE DIENCEPHALIQUE 


AR MM 


G. BOUDIN. J. BARBIZET* et R. LABET 


Si association, chez un méme sujet, de Lroubles endocriniens et d'épi- 
lepsie, est connue de longue date, l’intérét des divers auteurs a été surtoul 
tourné vers le role possible des perturbations glandulaires dans le déclen- 
chement de la crise comitiale. C’est ainsi qu’on a pu mettre en évidence la 
responsabilité de déréglements humoraux (hyperglycémie, hypocalcémie, 
troubles du métabolisme de l’eau) secondaires & des dysfonctionnements 
hormonaux. 

Nous nous proposons ici — a l’occasion d'un malade ayant un syndrom: 
de giganto-acromégalisme d’origine diencéphalique et une épilepsie d’ori- 
gine profonde d’envisager la valeur localisatrice d’une telle association 
qui semble impliquer une localisation commune 4 la base du cerveau 
dans le plancher et les parois du IIT¢® ventricule. 


Le jeune Jean-Claude Ch..., agé de 16 ans (né en 1938) et 3¢ d’une famille de 6 enfants 
entre dans notre service de ! Hépital St-Antoine le 19 aofit 1954, a Poecasion d’une crise 
épileptique généralisée. 

Deux ordres de phénoménes attirent d’emblée lattention : l'histoire de cette épi 
lepsie et existence d’un syndrome d’acromégalo-gigantisme. 


A Les Crises épileptiques 


1° Le début se situe vers lage de 3 ans par des « absences ». Leur fréquence atteint 
rapidement une moyenne de 20 a 40 par jour avec un maximum de 80. 


2° Les crises généralisées font leur apparition en 1950 et motivent son hospitalisa 
tion dans le service du P" Debré : Crises typiques avec perte brutale de connaissance 
mouvements toniques puis cloniques ; les yeux sont révulsés, la machoire serrée, la 
respiration stertoreuse ; le malade ne garde aucun souvenir de la crise ; il n’y a ni 
morsure de la langue, ni émission d’urine. Leur fréquence est moindre, le sujet n’en 
ayant eu qu'une dizaine en quatre ans. 

Dans le service nous avons observé quelques rares crises généralisées mais surtout 


* Attaché de Recherches de l'I.N.H 
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un grand nombre d’ « absences » qui ne sont pas toutes semblables. II est possible 
de les schématiser en quatre groupes : 


1° Des absences typiques, bréves, durant quelques secondes, et au cours desquelles 
le malade demeure immobile, le regard fixe ou plafonnant, puis il reprend ses occupa- 
tions ; 


2° Des crises durant 20 a 30 secondes, accompagnées de quelques mouvements 
perte brutale de la conscience, fixité du regard, rotation de la téte et des yeux quia 
lieu toujours vers la gauche, parfois quelques machonnements, quelques clonies de la 
téte, ou des mouvements pendulaires des globes oculaires ; 


3° Des crises plus élaborées, dont la durée dépasse une minute : aux signes précédents, 
s‘ajoute une flexion du membre inférieur droit, alors que la main droite exécute une 
vingtaine de fois un mouvement de frottement sur la cuisse droite 


4° Au maximum : on note un automatisme psychomoteur, surtout lorsque la crise 
saisit le malade au cours d'une occupation 
Exemples 

Le malade, en train de s'habiller, enfile son pantalon ; brusquement il perd cons- 
cience, tourne la téte et les yeux a gauche et essaie en vain d’enfiler la jambe droite ; 
n'y parvenant pas, il tente toujours, sans succés, d’enfiler la gauche. Puis bruta- 
lement il reprend conscience et achéve de s*habiller. 

Une autre fois, il se tient debout entre deux lits et prend appui sur eux. Une 
crise survient et le malade se balance d’avant en arriére pendant plusieurs minutes 

- Un jour, au cours de sa toilette, il demeure immobile devant la glace, tout en 
se savonnant les mains. 

Plus récemment, nous avons eu l'occasion d’observer une longue absence qui dé- 
passa trente minutes. La perte de conscience s'accompagne immédiatement de la 
rotation de la téte et des yeux a gauche avec clonies des globes oculaires et parfois 
des bras. Les automatismes psychomoteurs furent variables. 

Tantét il chercha a remonter son slip et a baisser sa chemise. 

D’autres moments il se balanca de droite & gauche. 

Enfin il marcha dans la salle sans tomber. 

Cette longue crise fut entrecoupée de bréves reprises partielles de conscience surve- 
nant lors d'une incitation forte telle qu'un ordre brusque ou un bruit, et au cours des 
quelles il exécutait des ordres simples mais ne répondait pas aux questions. 


\u cours de cette crise la T. A. demeure inchangée, le pouls rapide (100). Il n'y eut 
pas de trouble vaso-moteur de la face (comme d’ailleurs, au cours de toutes les crises). 
lexamen neurologique est entiérement négatif. 

Dans ce dernier groupe, rappelons-le, la crise dépasse deux minutes et peut durer 
dix minutes ou davantage. Il s’agit d'une activité psychomotrice pauvre, stéréotypée 

Dans .tous les cas, les crises se terminent brusquement avec retour immédiat de la 
conscience. 

Jusqu’a ce jour le malade a eu quotidiennement 20 a 46 crises, malgré tous les anti- 
épileptiques prescrits (y compris mysoline, liféne), a l'exception de l’épidione qui, seul, 
en 1950 et actuellement dans le service, permet la diminution de leur fréquence (3 a 
5 par jour) et de leur durée. 


Plusieurs examens E.E.G. (quatre) (A. Remond et Mile S. Masson) ont permis de bien 
étudier aspect électrique de l’activité cérébrale de ce malade. 

Au repos, sous l’influence d'un traitement anticomitial modéré, son tracé E.E.G. est 
remarquable parsa complexité, sa richesse en activités de fréquence et de siége variés. 
En effet, les rythmes alpha voisins de 9 C/sec, d’amplitude et de répartition normales, 
sont le plus souvent masqués par des rythmes théta de fréquences diverses, généra- 
lisés et plus ou moins diffus dans leur prédominance et leur siége d’occurrence. Des 
rythmes delta & 3 C/sec attirent surtout l’attention par leur abondance, leur fré- 
quente accentuation paroxystique en bouffées, leur grande amplitude (100 @ 150 mi- 
crovolts), leur siége sur les régions pariéto-temporo-occipitales, leur polarité positive 
fréquente, leur dominance gauche nette. La réactivité de ces activités 4 ouverture des 
yeux est des plus accusée. La Stimulation Lumineuse Intermittente détermine un en- 
trainement occipital symétrique a la fréquence fondamentale pour une bande de fré- 
quence large, entre 2 et 20 E/sec. 
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absence électrique clinique, avec rythme de pointe-onde a 3 C/sec bilatéral synchrone, carac- 
teristique 












C'est au repos, spontanément ou surtout sous l’influence d'une hyperpnée méme 
légére que surviennent des absences électriques. D’une morphologie parfaitement clas- 
sique, elles sont faites d’un rythme de pointe-onde a 3 par seconde, généralisé et syn- 
chrone. Mais ce qui donne a ces absences électriques un caractére trés original, c’est leur 
durée. Toujours supérieure a 30 secondes, elle s’établit en moyenne autour d'une mi- 
nute. D’une facgon plus inhabituelle, certaines de ces absences sont plus longues encore 
et nous en avons enregistré une de 14 minutes, d'une morphologie parfaitement stable 
et réguliére. Si la durée de ces absences est remarquable, la modification de leur aspect 
sous linfluence de stimulations physiques assez violentes pour ramener le malade a 
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un état de conscience plus vigile ne lest pas moins. En effet, en pareil cas, le rythme 
de pointe-onde a 3 sec est momentanément interrompu et laisse subsister a sa place 
des décharges de polypointes et de polypointes-ondes de grande amplitude, sporadiques, 
yénéralisées mais a prédominance dans la région prérolandique basse gauche. Aprés 
un temps plus ou moins court (5 a 10 secondes), ce tracé de décharges myocloniques 
fait 4 nouveau place a l'absence électrique. 

Intrigué par ce comportement électrique inusité, nous refimes l'examen E.E.G. 
aprés un traitement intensif par 3 g. d’Epidione par jour, pendant 4 jours. L’activité 
électrique de repos était alors 4 peu prés équivalente, plus riche seulement en rythmes 
alpha. Les absences spontanées, toujours présentes, étaient moins nombreuses et moins 
longues. Etudiant leffet de l'activation cardiazolique (suivant la méthode, avec correc- 
tion de poids) (1), nous avons pu étudier une crise qui intervint pour une dose de 5,5 
mg/kg de cardiazol injectée I.-V. en 3 minutes. Au début, cette crise se développa 
graphiquement sur la région pariéto-temporale gauche, en méme temps qu’interve- 
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Fig. ¢. C... Montage transverse antérieur. Une seconde entre 2 grands traits. Activité 4 type de 
décharges myocloniques, polypointes et polypointes-ondes sporadique:, prérolandiques, prédo- 
minant 4 gauche, enregistrée pendant une période d’arrét d'une absence déterminée par une 
stimulation physique forte. 


nait une adversion de la téte et des yeux a droite et une symptomatologie psycho-mo- 
trice. Elle se généralisa progressivement ensuite, et aprés une minute environ, se trans- 
forma en une crise de Grand-Mal. Si cette crise fut en somme d’un déroulement assez 
banal il n’en fut pas du tout de méme de la période postconvulsive ou pendant plus 
d’une heure le tracé resta celui d’un grand myoclonique avec des décharges spontanées 
de pointes-ondes et polypointes-ondes sporadiques. D’ailleurs au cours de cette période, 
une S. L. I., bien qu’a basse fréquence, montra en plus une qualité remarquablement 
photogénique de ces décharges myocloniques. 


En résumé, tracé complexe, avec : 


1° absences épileptiques typiques avec tracé de type petit mal, mais 
anormales par leur fréquence et surtout leur durée ; 


2° tracé intercritique perturbé, contrairement au petit mal idiopa- 
thique, avec décharges myocloniques et ébauche d’une focalisation gauche. 


1) Remonp (A.). Photometrazol activation. E.E.G. Journal, 1952, 4, 3, 265-270. 





334 G. BOUDIN, J. BARBIZET ET R. LABET 


Notons le caractére exceptionnel de cette association électrique petit 
mal-myoclonies, qui affirme cependant le point de départ profond des 


décharges. 


Il existe en outre chez ce malade un retard intellectuel qui semble en voie d’ameélio- 

ration. En effet 

En 1952, au centre pour enfants épileptiques de la Bodiniére ou il séjourna un an 
et demi, on note un quotient intellectuel a 0,65. Le niveau mental est de 9 ans 4 mois 
pour 14 ans 4 mois ; puis de 9 ans 9 mois pour 15 ans | mois (test Binet-Simon). La 
compréhension est assez médiocre. 

Actuellement, il demeure puéril tant dans son comportement général que dans 
son vocabulaire, son écriture 


L’échelle de Wechsler-Bellevue montre : 


Qu. I verbal 69 —- Qu. I performance 95 Qu. I total 79. 

Le niveau d’efficience est légérement inférieur 4 la moyenne des résultats. 

Le quotient intellectuel performance témoigne dans le domaine pratique concret 
une maturité normale. 

Dans ce retard, on peut discuter la part de laffection causale et celle du manque 
dassiduité scolaire (séjour de trois mois a ’école communale puis classe au centre de la 
Bodiniére pendant un an et demi). 

Le domaine affectif ne parait pas grossiérement touché. Il souffre beaucoup de l’at- 
titude de sa famille qui se désintéresse pratiquement de lui. 


Lh. Troubles dysmorphiques. Le syndrome giganto-acromégalique. 


Des Pabord, Vallure générale du malade est évocatrice. Cet adolescent de 16 ans 
mesure | m. 86 et pése 80 kg. Depuis la premiére enfance, il avait toujours été plus 
grand que son frére ainé, de deux ans plus dgé. Pendant son séjour a la Bodiniére 
14 ans) sa taille passe de 1 m 7041 m8lI, son poids de 65 a 70 kg. 

L’étude systématique des troubles morphologiques montre que le massif facial est 
plus modifié que le crane. La face est ovalaire a grand axe vertical. Le front parait bas, 
les arcades sourciliéres saillantes, le prognatisme est net avec angle de la machoire 
ouvert, Dans la bouche la macroglossie n’est que modérée, la voite palatine un peu 
ogivale. Le crane est peu déformé, seule la protubérance occipitale externe est légére- 
ment proéminente. Au niveau du tronc existe une légére scoliose dorsale. 

Les membres sont particuliérement allongés. Il existe une tendance a la macroskeélie. 
Les extrémités sont hypertrophiées. Elles sont a la fois allongées, élargies et épaissies. 
Les mains sont massives, en battoir, avec des paumes énormes. Les pieds sont géants 
et la pointure des souliers est de 46, Elle était déja de 41 en 1950 a lage de 12 ans. 
Les viscéres ne participent pas cliniquement a cette hypertrophie. 


L’élude radiologique montre au niveau du massif cranio-facial : 
une hypertrophie importante de tous les os de la face, en particulier du maxil- 
laire inférieur avec un prognatisme évident 
~ une dilatation des sinus frontaux ; 
un épaississement surtout postérieur des parois du crane avec existence de petites 
stries verticales sur les pariétaux ; 
la selle turcique est normale, comme le confirment les tomographies de face et de 
profil ; 
tous les os des membres sont hypertrophiés ; au niveau de lextrémité inférieure 
du radius et du cubitus, on remarque la persistance des cartilages de conjugaison. 


Troubles glandulaires. 


Troubles génitaux : testicules et verge sont normaux. Le malade n’aurait jamais eu 
d’érection ni d’éjaculation. 


La pilosité est répartie de facon inégale : 


absence de barbe et de moustache ; 
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pilosité nulle sur le trone ; trés réduite dans les creux axillaires ; modérée au 
pubis avec disposition du type féminin. 

Par contre les membres sont normalement velus 

Il est A noter que Ja peau est particuliérement fine au niveau du trone et qu'il 
existe une hyperplasie modérée du pannicule adipeux rétro-mamelonnaire, 

La voix a mué. 





Fig. 1. 


Il existe un goitre modéré (pourtour du cou 39 cm) sans signes basedowiens, 

Il n’y a pas d’obésité, 

Il faut encore noter l'existence d'une soif assez nette et d'une polyurie entre 2 et 
3 litres, Le malade raconte qu'il y a deux ans ila eu une période de soif et de faim cons- 
tantes, qui le poussaient a se lever la nuit pour boire et parfois manger. 

Par contre, absence de somnolence, de troubles thermiques et vaso-moteurs. 

Le reste de l'examen somatique est normal : 

r. A. 13-9 ; Radio pulmonaire et cardiaque normales ; il n’existe aucun signe de 
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tumeur de la région hypophysaire (pas de céphalée, examen oculaire entiérement 
normal, champ visuel normal, selle turcique normale). 


Ezamens complémentaires. 


G. R. 5.090.000, 4. 750.000, 4.800.000 ; G. B. 4.800, 6.700, 8.700, avec toujours une 
polynucléose neutrophile ne dépassant pas 56 p. 100. 

Réactions sérologiques de la syphilis négatives. 

Les épreuves rénales (urée sanguine, culot urinaire, Van Slyke et P. S. P.) sont nor- 
males. 

Protides totaux : 66 g;sérum albumine : 45 ¢; sérum globuline : 21 g 


LES EPREUVES ENDOCRINIENNES sont perturbées, 


Série hypophyso-surrénale et génitale : 

Phosphore sérique : 76 mg par litre (normal. 32 mg). 

Test de Thorn a l'A.C.T.H. : épreuve sur 4 heures : chute de 35 p. 100 des éosino 
philes ; épreuve sur 24 heures : absence de chute, a la 4¢ heure ; chute de 20 p. 100 
aprés 24 heures. 

Test de Thorn a l’Adrénaline : absence de chute des éosinophiles malgré 1 /4 mg, 
puis | mg d’Adrénaline ; 17 cétostéroides : 10 mg par 24 heures (4 mg par litre 
F.S.H. supérieur a 100 U. s /24 h. 

Série thyroidienne : 

Cholestérol sanguin ; 2 g 05 p. 100 dont 1,44 estérifié ; métabolisme basal: — 13 p. 100. 

lode radio-actif ; fixation a la 6¢ heure : 51 p. 100; fixation a la 24¢ heure : 60 p. 100. 
Troubles de l'eau et des hydrates de carbone : 

Diurése aux environs de 2 a 3 litres ; 

Hyperglycémie provoquée : témoin: | g 15 p. 100; échantillons : 1,43, 0,88, 1,03, 
0,98, 0,75. 

Hypoglycémie provoquée ; témoin 1,02 p. 100; échantillons : 0,58, 0,74, 0,89, 0,93. 

Epreuve de l' Encéphalographie gazeuse : 

a) morphologie des ventricules cérébraux, des citernes préchiasmatique et prépé- 
donculaire : normale ; 

b) étude du liquide péricérébral ; cytologie let tube : 2 lymphocytes ; cytologie 
dernier tube : 12,8 lymphocytes ; albumine : 0 g 22 ; R. Benjoin 000002210000000 : 

c) retentissement sur les épreuves biologiques. 

Test des ésosinophiles : chute de 88 p. 100, 4 heures aprés l’encéphalographie. 

Un dernier point reste a noter : labsence d'éliologie évidenie. Eneffet, ’enquéte ne 
permet de retrouver aucune cause obstétricale, infectieuse traumatique ou héréditaire 
aux troubles que présente ce malade. Une artériographie carotidienne bilatérale s'est 
montrée normale. 


En résumé, notre jeune malade présente 


1° Une épilepsie faite de grandes crises et d’absences, avec un tracé 
E.E.G. de type petit mal. C’est une épilepsie que l'on peut classer sous |’éti- 
quette crises centre-encéphaliques ; 

2° Une endocrinopathie complexe dominée par les troubles dysmor- 
phiques, réalisant un acromégalo-gigantisme, et dont l’origine diencépha- 
lique semble évidente. 


L’association de ces deux syndromes nous parail représenter U intérél capi- 
lal de notre observation car il est vraisemblable qu’ils traduisent la double 
manifestation d'une lésion causale unique. 

Ce sont ces différents points que nous voulons étudier en détail, et 
comparer aux faits analogues que nous avons pu trouver dans la littéra- 
ture, 
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Commentaires. 
I. LE: PILEPSIE 


L’origine profonde, centre-encéphalique, des absences et de certaines 
crises généralisées n’est aujourd’hui plus 4 démontrer. Aux arguments 
anatomiques, expérimentaux et cliniques du début de ce siécle, est venue 
s'ajouter la certitude des études électroencéphalographiques actuelles 
nous ne ferons que rappeler la valeur particuli¢rement démonstrative 
de certaines expérimentations : 


Penfield et Jasper, lors d’interventions chirurgicales, ont pu enregistrer des crises 
de petit mal et ont constaté qu'une électrode placée au niveau du diencéphale antérieur 
permet de révéler le rythme de pointe-onde avant que celui-ci n’apparaisse au niveau 
du cortex. 

Les expériences récentes tendent a accorder au thalamus un rdle de premier plan 

C'est ainsi que Jasper a pu obtenir par stimulation électrique diencéphalique et 
surtout par celle de la région intralaminsire du thalamus, des manifestations cliniques 
superposables aux absences du petit mal et quis’accompagnent, sur le thalamogramme, 
de paroxysme de pointe-onde 

De méme Spiegel a enregistré chez Thomme le thalamogramme au cours du petit 
mal. Il a constaté que le paroxysme de pointe-onde thalamique précéde le paroxysme 
cortical et dure plus longtemps que lui 

La conception d’un foyer responsable de Vhypersynchronie neuronique au niveau du 
diencéphale, ou plutét du thalamus, permet d’expliquer la bilatéralité, le synchronisme, 
la généralisation des anomalies électriques corticales 

ll est a noter qu'une telle conception est probablement valable également pour les 
crises de grand mal. Jasper et Hunter ont pu les obtenir par stimulation des mémes 
zones que celles responsables des crises de petit mal. De plus, la stimulation lumineuse 
intermittente, par exemple, peut aussi provoquer des cri de grand mal 


Chez notre malade, \allure clinique des absences et les tracés électriques 
indiquent l’origine profonde, thalamique ou diencéphalique ou selon 
la classification actuelle de Penfield : centre encéphalique —de l’épilepsie. 


Mais plusieurs points méritent qu’on s’y arréte. 


1° Il ne s’agil pas électriquement dune épilepsie essentielle, d'un mal 
comitial malgré l’allure clinique d’absences et de grandes crises. Et il faut 
noter le caraclére exceptionnel de cette épilepsie symptomatique qui com- 
porte cliniquement des absences et électriquement un tracé de petit mal. 
\ la différence du petit mal essentiel, le tracé intercritique est ici perturbé 
et les stimulations peuvent faire apparaitre des myoclonies. Les absences 
cliniques sont ici particuliérement longues, dépassant presque toujours 
30 secondes ou la minute, et cette association d’absences prolongées et de 
phénoménes myocloniques électriques est relativement rare. Certaines de 
ces absences s’accompagnent d'un automatisme moteur comme on le 
voit dans les absences temporaires. Cependant l’origine profonde de cette 
épilepsie ne fait pas de doutes tant cliniquement qu’électriquement 


2° Il existe une certaine focalisation de cette épilepsie : nous avons vu 
que cliniquement certaines absences commencaient toujours par une rota- 
tion de la téte vers la gauche, toujours du méme cété, et électriquement 
nous avons une fois mis en évidence, immédiatement avant les pointes- 
ondes bilatérales et synchrones, une manifestation paroxystique a type 
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de pointes polymorphes a localisation temporale gauche. Ce fait n’enléve 
rien au caractére profond, centre-encéphalique, du point de départ des 
crises qui reste le fait dominant. 


Il L’ENDOCRINOPATHIE. 


Nous serons bref dans l’analyse du syndrome endocrinien de notre ma- 
lade tant son origine diencéphalique parait évidente. Il s’agit la d’argu- 
ments connus, et que l’un de nous a déja développés dans d’autres publica- 
tions. La thése de Huge a apporté une mise au point récente de tous ces 
faits. 

Le caractére multiplié et dissocié des perturbations endocriniennes du 
malade oriente vers une origine nerveuse : troubles morphologiques réali- 
sant un acromégalo-giganlisme ou mieux un gigantisme hypertrophique 
avec persistance des cartilages de conjugaison et élévation du taux du 
phosphore sérique ; troubles de la série surrénale avec absence ou grande 
insuffisance de la réponse des éosinophiles 4 |’ACTH ; troubles de la gly- 
corégulation surtout nets dans l’épreuve d’hyperglycémie provoquée ; 
élévation de la FSH ; élévation du taux de fixation de l’iode radioactif. 

A la pluralité de ces perturbations endocriniennes s’ajoutent certains 
faits de nature nettement diencéphalique : telle la soif particuliérement vive 
que notre malade a présentée a plusieurs reprises, sa polyurie, sa tendance 
a la polyglobulie ; enfin la réaction cytologique du L. C.-R. (2-12,8 
apporte la preuve de la réaction méningée occulte (Gilbert-Dreyfus). 

Si l’on oppose ces faits a l’existence d’une selle turcique radiologique- 
ment normale, 4 l’absence de tout signe oculaire, il semble que l’origine 
diencéphalique de l’endocrinopathie ne puisse faire de doute ; son appa 
rition dans le jeune Age, son parallélisme d’évolution avec les absences 
sont encore des arguments de plus. 


Certes, on sait que dans l'étude des syndromes endocriniens d'origine diencéphalique 
les faits les plus démonstratifs concernent l’obésité et le diabéte insipide : 


Obésité : Erdheim soutient, dés 1904, l’origine diencéphalique du syndrome adiposo- 
génital ; confirmation en est donnée grace aux travaux d’Ashner (1912) et de Camus 
et Roussy (1922) ; la cause est définitivement gagnée a la suite des expériences mo- 
dernes (appareil du type Horsley-Clarke) réalisant des lésions trés limitées du diencé- 
phale (Hettermington et Ranson, Brooks, Brobeck). L’on situe dans hypothalamus 
postérieur le centre responsable, du moins pour le rat albinos et le singe. 


Diabéle insipide : son origine hypothalamique est actuellement admise par tous, liée 
a la destruction bilatérale des noyaux supra-optiques qui provoque une dégénérescence 
de presque toutes les fibres du faisceau supra-optico-hypophysaire (Fischer, Ingram et 
Ranson). 

Les relations de "hypothalamus et du syndrome giganto-acromégalique sont moins 
bien établies. Elles n'ont, en effet, que rarement retenu l'attention des expérimenta- 
teurs. 

Mais il existe des faits qui permettent de penser que l’intégrité de hypothalamus 
et peut-étre encore celle des connexions hypothalamo-hypophysaires sont nécessaires 
a un développement statural normal. 

Deux types d’expériences ont été réalisés 


a) Section de la lige hypophysaire 


Elle provoque 


chez le jeune chien un important retard de croissance (Mahonney et Scheehan), 
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et chez le jeune rat une prise de poids normale, suivie rapidement d'un fléchissement 
de la courbe, alors que ’hypophysectomie crée d’emblée un arrét de croissance (West- 
mann). 

b) Lésions hypothalamiques. 

Donnent lieu : 

a un arrét de croissance chez le rat, mais ilest inconstant et, fail curieux, frappe 
beaucoup plus souvent les males (Hetterington et Ranson 

a un nanisme bien proportionné chez le lapin, dans certains cas (lésions massives 
de hypothalamus postérieur) (Bustamante). 

Ces faits expérimentaux plaident en faveur d’un facteur hypothalamique parmi les 
nombreux facteurs qui interviennent dans la croissance normale. 

Les arguments cliniques sont plus démonstratifs 

On a rapporte 

d’une part, des nanismes par lésions diencéphaliques tumorales ou infectieuses, 
des retards statutaires par méningo-encéphalite de la base du cerveau ; 

d’autre part, des syndromes de puberté précoce, dus a des tumeurs hypothala 
miques, de petite taille, siégeant le plus souvent dans la région postérieure, intéressant 
l'infundibulum, le tuber cinereum et surtout les corps mamillaires (avec a la vérification 
absence de lésion épiphysaire ou hypophysaire). 

Citons également des syndromes acromégaliques par tumeurs situées au voisinage 
du diencéphale, et des hypertrophies partielles associées 4 des troubles hypothalamiques 
patents. 

On en approchera l’observation de de Gennes et coll. (13) (acromégalo-gigantisme 
avec Babinski bilatéral et sans lésion hypophysaire) et celle de l'un de nous avec Buge 
infantilisme avec polydipsie, syndrome hémiplégique alterne et Parinaud), 


IIT. LE SYNDROME ASSOCIANT UNE EPILEPISE CENTRE-ENCEPHALIOUI 
ET UNE ENDOCRINOPATHIE D'ORIGINE DIENCEPHALIOUE, 


\insi notre malade présente l’association d’une épilepsie centre-encé- 
phalique et d’une endocrinopathie d’origine diencéphalique. I! nous parait 
possible et méme vraisemblable qu’une méme lésion causale, qu’un foyer 
lésionnel unique, explique les deux phénoménes. Nous avons recherché 
dans la littérature l’existence de cas analogues et nous pouvons ici faire 
état de vingt-deux observations similaires. 

Nous avons d’abord éliminé certaines observations dans lesquelles l|’as- 
sociation épilepsie-endocrinopathie ne constitue qu’un phénoméne for- 
tuit : ainsi dans une observation que nous avons publiée avec Petit-Du- 
taillis et Pertuiset, un volumineux méningiome parasagittal était a la 
fois responsable d'une épilepsie corticale focalisée et d’un diabéte insi- 
pide par compression du plancher du III® ventricule — dans ce cas, l’asso- 
ciation diabéte insipide et épilepsie focalisée était bien due a une cause 
unique : le méningiome, mais traduisait en fait, deux foyers lésionnels 
parfaitement indépendants l'un de l’autre. 

Nous avons, par contre, retenu toute ‘une série d’observations dans 
lesquelles l’origine profonde de l’épilepsie semblait certaine et pouvoir se 
superposer 4 lorigine diencéphalique de l’endocrinopathie. 


Un premier groupe comprend 6 observations associant une épilepsie 
myoclonique de type Unverrichtl et des troubles endocriniens. 
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La plus ancienne observation date de plus de quarante ans, elle est due 
a Lenoble et Aubineau qui décrivent l’association chez un méme sujet 
de la myoclonie d’Unverricht (clonies et épilepsie) avec un diabéte sucré. 

Westphall (1918) rapporte lobservation, dans la méme famille, de 
deux femmes ayant une épilepsie myoclonique et un syndrome adiposo- 
génital, permanent chez l’une, régressif chez l'autre. Il est intéressant 
de noter dans la méme famille l’existence d’un cas d’obésité sans épilepsie 
et d’autres cas d’épilepsie sans aucun trouble endocrinien. 

A. Van Leeuwen (1950) rapporte le cas d’un garcon de 23 ans, dernier-né 
d’une famille de 3 garcons, associant des myoclonies 4 un syndrome adi- 
poso-génital. Crises généralisées depuis lage de 9 ans et myoclonies des 
membres, de la face et du voile du palais depuis lage de 12 ans. Des 
E.E.G. pratiqués 4 3 reprises montrent l’irrégularité du rythme de base 
(rythme 6 entrecoupé de rythme rapide) et des complexes pointes-ondes 
atypiques (une poinle diphasique suivie de 2 ou 3 ondes lentes) surve- 
nant simultanément dans les deux régions frontales, contemporaines des 
secousses myocloniques. 

Chez ce garcon, en plus d’un déficit intellectuel, on constate un syn- 
drome adiposo-génital, avec adiposité tronco-rhizométrique, vergetures 
pourpres sur l’abdomen, hypoplasie testiculaire et rareté des poils qui ont 
une topographie féminine. 

Il existe une élévation modérée du phosphore sérique, 53 mg litre, et 
surtout une réponse irréguliére a l’épreuve d’hyperglycémie provoquée : 
0,73 g, 1,60, 0,89, 0,73, 1,05, 0,66. Une deuxiéme épreuve confirmait cet 
aspect polyphasique de la réponse de lhyperglycémie provoquée. 


Le jrére ainé du malade a une épilepsie myoclonique, sans troubles endo- 
criniens. Son frére cadel a des myoclonies arythmiques de la langue, du 
voile du palais et des muscles péribuccaux et une adiposité du type glan- 
dulaire, avec un développement normal des organes génitaux mais un hir- 
sulisme excessif du tronc. 

\ ces observations, nous ajoutons une observation personnelle qui, 
bien que n’étant pas d’origine familiale, se rapporche fort de l’observation 
de Van Leeuwen. Elle a déja été rapportée (2). Il s’agit d’une jeune fille 
que nous avons examinée a |’Age de 16 ans. A lage de 7 ans sont apparues 
des myoclonies palpébrales, puis 4 11 ans, des crises généralisées et enfin, 
4 13 ans, des myoclonies des membres et du tronc. L’E.E.G., pratiqué a 
différentes reprises, montre l’existence d’un rythme de base normal, fait, 
selon les tracés, d’ondes lentes a 5-6 c /s ou de rythmes rapides, et une acti- 
vité paroxystique faite de pointes-ondes isolées ou en bouffées, bilatérales, 
synchrones et d’amplitude égale sur toute l’étendue de l"hémisphére. Trés 
grande activité des stimuli sensoriels. A l’Age de 16 ans, on constate un 
déficit intellectuel et une obésité facio-tronculaire, ainsi que des vergetures 
sur le tronc, des régles irréguliéres et une cyphoscoliose. Chez elle, il 
n’existe aucune histoire familiale, par contre un circulaire du cordon a 
entrainé a la naissance une apnée prolongée, qui permet d’envisager le 


role de l’anoxie cérébrale dans la genése de ces troubles. 

Ces six observations d’épilepsie myoclonique avec troubles psychiques 
et endocriniens, se ressemblent assez pour évoquer un mécanisme phy- 
sio-pathologique commun. Une distribution identique des lésions (dégéneé- 
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ratives dans 5 cas, anoxique dans le 6¢) dans les noyaux gris de la base et 
le diencéphale étant vraisemblablement responsable de cette association. 


B. 


En dehors de ces cas d’épilepsie myoclonique avec endocrinopathies, 
nous avons pu rassembler un certain nombre d’observations qui associent 
une épilepsie profonde et des troubles diencéphalo-hypophysaires. 

Certaines, d’avant l’ére E.E.G., sont purement cliniques. 

R. Keiser (1950) décrit histoire d’un enfant chez qui il existe des con- 
vulsions généralisées et un syndrome diencéphalique caractérisé par un 
diabéte sucré et une adiposité de type endocrinien. 

Carrega et coll. (1947) rapportent l'association chez un garcon de 15 ans 
de crises épileptiques généralisées et d’un diabéte insipide important 
® a 6 litres par jour). Celui-ci étant survenu quelques mois aprés celui-la 
et ayant été nettement amélioré par l’encéphalographie. 

Rost (1939), en Ailemagne, rapporte des observations de sujets ayant 
une dystrophie adiposo-génitale et des crises d’épilepsie. Certaines obser- 
vations sont sujettes 4 caution, car on ne sait si les troubles dystrophiques 
ont précédé ou suivi la castration infligée 4 ces épileptiques, par les décrets 
eugéniques du régime. Quatre d’entre elles, par contre, ont de la valeur, 
montrant la coexistence d’épilepsie installée dans l’enfance, avec un syn- 
drome adiposo-génital passager et spontanément régressif. 

J. Guillaume (1951) décrit l'histoire d’une jeune fille de 20 ans qui avail 
des crises généralisées depuis |’Age de 3 ans, une obésité tronco-rhizome- 
lique, une aménorrhée primaire, ainsi qu'un syndrome cérébelleux stato- 
kinétique et des signes d’hypertension intracraniens chroniques. L’ouver- 
ture de la lame sus-optique entraina la suppression des crises et permil 
l’apparition des régles. Dans ce cas, en |’absence d’E.E.G., il est difficile 
d’affirmer l’origine sous-corticale des crises qui est cependant probable. 
La disparition de l’hypertension dans le III® ventricule ayant amené la 
régression simultanée des crises et des troubles endocriniens. 

Contini (1937). A lage de 6 ans, violent traumatisme cranien suivi, 
six mois plus tard, de crises généralisées sans coma. Elles se reproduiront 
fréquemment. A 30 ans, brusquement s’installe un diabéte insipide impor- 
tant (5 4 61 par jour) avec une densité urinaire aux environs de 10005. 
L’épreuve de réduction des liquides est mal supportée. 

Certes, aussi ici, il est difficile d’affirmer, en l’absence d’E.E.G., 
lorigine profonde des crises ; cependant, Contini souligne la probabilité 
d’une lésion commune diencéphalique a l’origine des crises épileptiques 
et du diabéte insipide. 


D’autres observations encore que sans documents E.E.G. — ac- 
quiérent un intérét particulier du fait des constatations anatomiques de 
lésions localisées du diencéphale. 

Masson (de Montréal, 1948) étudie un enfant qui, 4 deux mois, a des 
crises convulsives avec déviation des yeux. A huit mois, il grandit et gros- 
sit normalement ; 411 mois, apparition de poils pubiens et développement 
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des organes génitaux. A 18 mois, il avait 1 43 crises généralisées par jour, 
une calcification des points d’ossification correspondait a l’age de 4 ans, 
et des organes génitaux d’adolescent. Il meurt 4 18 mois, et l’on constate 
l’existence d’une tumeur diencéphalique avec rupture de la tige hypophy- 
saire et envahissement des corps mamnillaires. Il s’agissait d'une gliose 
congénitale trés localisée. 

L. B. Cox (de Melbourne, 1946) décrit histoire d’un garcon de 8 ans 
qui, & la suite d’un traumatisme cranien, resta 3 jours dans le coma et eut 
le 4¢ jour une crise d’épilepsie généralisée. Il se rétablit avec une hémi- 
plégie droite et quelques troubles du langage, qui devaient régresser 
presque entiérement, et peut reprendre sa place a l’école. Neuf mois aprés, 
apparaissent une soif intense, un appétit vorace, une obésité facio-troncu- 
laire et une somnolence constante. Il a des crises épileptiques bien parti- 
culiéres qui s’accompagnent de modifications vaso-motrices (rougeur de 
la face), d’hyperthermie, de tachycardie, de polypnée (50 respirations 
par minute), et des crises cloniques du cété droit puis du cété gauche. Les 
crises se prolongent une heure au cours desquelles on constate des varia- 
tions thermiques importantes. Au cours d'une crise, l'enfant meurt. 

A l’autopsie, le cerveau parait normal, mais l’examen histologique met | 
en évidence une zone de giiose autour de l’aqueduce de Sylvius et du IITe 
ventricule descendant bas dans le tronc cérébral, ainsi qu'une gliose éten- 
due de la capsule interne gauche. Les noyaux hypothalamiques sont in- 
tacts, les lésions touchent surtout les fibres périventriculaires. 

L.’auteur pense que les lésions des fibres périventriculaires qui joignent 





entre eux les divers noyaux hypothalamiques permettent d’expliquer les 
symptomes permanents : obésité, soif, boulimie, hypersomnie et les 
accés paroxystiques d’épilepsie vaso-motrice. 


On sait la fréquence de la localisation 4 la base du cerveau, des lésions 
dans la méningite tuberculeuse. Moreau, Boudin et Lhermitte, ainsi 
qu’Heuyer, Feld et Danon-Boileau ont encore récemment insisté sur la 
possibilité de séquelles diencéphalo-hypophysaires : obésité, boulimie, 





aménorrhée, croissance accélérée et des crises épile ptiques. 

Cependant, l'association d'une épilepsie sous-corticale et de troubles 
hypothalamiques ne parait pas fréquente chez un méme malade. C’est dire 
lintérét de la belle observation de Pinghini et Fraulini (1935) dont voici 
le résumé. 

On admet a l’asile de Zara, un garcon de 19 ans qui présente, depuis peu, 
des troubles psychiques : il s’agit d'une Ltendance schizoide avec un discret 
délire de persécution. 

Six mois plus tard, diabéte insipide intense. Il boit 20 et parfois 30 litres 
d’eau par 24 heures et urine autant. Sa soif est continue, insatiable. I] est 
constamment auprés du robinet auquel il boit directement. 

Un mois aprés le début du diabete insipide, apparait la premiére crise 
d’épilepsie : cri, chute, perte de conscience, crise tonique et clonique. 

Polydipsie et crises comitiales vont persister et, deux ans plus tard, 
sa voix devient gracile et se dévelope un syndrome adiposo-geénital avec 
engraissement fessier, lombaire et abdominal contrastant avec un thorax 
amaigri. Le pénis et les testicules sont atrophiques, les poils pubiens sont 


rares, axillaires et faciaux absents. 
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Cing ans aprés l’apparition des troubles, le sujet meurt, et l'on découvre 
une tuberculose cérébro-méningée avec un petit tubercule dans la région 
frontale et un autre au niveau du bourrelet du corps calleux. I] existe 
surtout des lésions trés importantes de l‘hypothalamus et de la région 
périventriculaire du III¢ ventricule. Il s’agit de thrombose vasculaire et 
d’hémorragies circonscrites avec une destruction de la plupart des cellules 
des tuber cinereum et du noyau paraventriculaire. Par contre, les corps 
mamillaires sont intacts. 

L’hypophyse est normale. Les testicules sont atrophiques. 


Marinesco et Parhon (1932). Femme de 29 ans avec cachexie hypophy- 
saire, infantilisme, atrophie des organes génitaux, chez qui il existe depuis 
12 ans un diabéte insipide intense (17 litres) et, depuis Age de 23 ans, des 
absences épileptiques. 

Babinski bilatéral. A la vérification : altération inflammatoire de la tige 
pituitaire, du tuber cinereum. II existe en outre des lésions du globus 
pallidus et du cortex. 

L’hypophyse est le siege de lésions inflammatoires et sclérosantes. 


Knfin, des observations récenles nous apportent la preuve électroencé- 
phalographique de lorigine profonde des crises épileptiques qui s’asso- 
cient & des endocrinopathies d'origine diencéphalique. 

Ortiz de Zarate et Geile (1950) ont observé un garcon qui, 4 15 ans, se 
mit brusquement & grandir (1 m. 80) et 4 avoir des crises d’épilepsie géné- 
ralisée, qui persistent trés fréquentes jusqu’a |l’Age de 25 ans, ot il est vu 
par ces auteurs, qui décrivent ainsi une crise : brusquement, p4leur et 
anxiété du visage, respiration rapide et superficielle, porte la main a l’ab- 
domen et le corps se met en hyperextension. Terminaison brutale de la 
crise quia été bréve. 

L’E.E.G. montre l’existence d'un rythme de base ralenti avec des ondes 
lentes 4 3 c/s, bilatérales, fronto-basales, synchrones et symétriques, 
par courtes bouffées correspondant aux crises. L’injection de faibles doses 
de cardiazol (2,5 cm’) reproduil les crises spontanées, cliniques et élec- 
Lriques. 

J. et A. Roger (1950) ont observé deux malades associant une acromi- 
erie et des manifestations comitiales. Chez la premiére, il existait un na- 
nisme acromicrique avec obésité, troubles des phanéres, retard pubéral 
unportant et des crises de petit mal. Chez la seconde, il y avait une acro- 
micrie avec une hypophasie génitale et des crises épileptiques généralisées. 

Dans les deux cas |'E.E.G. de repos est normal, mais |’injection intra- 
veineuse de faibles doses de cardiazol détermine l’apparition de paro- 
xysmes 4 type pointe-onde, bilatéral, synchrone, accompagnés chez l’une 
des malades d’absences cliniques, chez l'autre, de myoclonies. 

Ces constatations sont, pour ces auteurs, en faveur de l’origine diencé- 
phalique de l’acromicrie, souvent considérée comme d'origine purement 
hvpophysaire. 

P. Giraud et coll. (1954) décrivent un cas d’association de puberté preé- 
coce el de comitialité, A 3 mois, aprés un épisode dit « encéphalitique », 
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enfant a des « accés de rire » survenant la nuit comme le jour. A six ans, 
aprés une coqueluche grave, certains de ces accés de rire sont suivis d'une 
crise tonique avec rejet en arriére et rotation a gauche de la téte, crise 
tonique des membres avec perte de conscience. L’ensemble dure 60 a 
90) secondes. 

L’E.E.G. pratiqué 4 diverses reprises montre un rythme de fond per- 
turbé et variable avec les bouffées fusiformes et synchrones. L’hyperpnée 
renforce les composantes les plus lentes et aboutit 4 la constitution d'une 
hypersynchronie du delta. La 8. L. I. provoque un entrainement bilatéral 
et symétrique. Les auteurs concluent a l’origine sous-corticale, probable- 
ment diencéphalique, des accidents épileptiques observés. 

\ lage de 7 ans, apparaissent des poils pubiens et les seins se déve- 
loppent ; elle grandit de 6 cm en 4 mois. A l’Age de 8 ans apparaissent. les 
premiéres régles qui durent 5 jours. Les organes génitaux correspondent 
a une puberté normale. La ceelioscopie montra un utérus développé 
comme celui d'une jeune femme et deux ovaires avec kystes folliculaires 
en surface. Le taux de la F.S.H. est de 25 unités par 24 h (taux normal 
chez la femme). L’élimination de 17 céto-stéroides est de 5.5 mg /24 h 
(chiffre normal de la puberté). 

En conclusion, développement somatique et génital harmonieux pré- 
coce d'origine hypothalamo-hypophysaire probable. Les auteurs pensent 
que le processus encéphalique lors de la premiére enfance, est respon- 
sable des deux syndromes, neurologique et endocrinien, observés. 


\insi ces diverses observations, —- comme celles que nous rapportons au 
début, ont en commun d’associer une épilepsie d'origine profonde a 
une endocrinopathie de type diencéphalique. 

[l s’agit la d’un syndrome di — en toute évidence a une lésion com- 
mune thalamo-hypothalamique. 

Les cas rapportés montrent que ce syndrome épileplico-endocrinien 
centre-encéphalique peut étre réalisé par des lésions diverses : dégénéra- 
tives, inflammatoires, traumatiques et tumorales. 

Outre son intérét physiopathologique, nous pensons que sa valeur locali- 
satrice clinique n’est pas négligeable, — cette association étant sans doute 
moins rare que ne le laisse paraitre le nombre relativement modéré de 
cas rapportés dans la littérature. Et ilest vraisemblable que la recherche 
systématique de troubles morphologiques et endocriniens au cours des 
épilepsies centre-encéphaliques d’une part, et l'étude E.E.G. faite de parti 
pris, au cours des syndromes glandulaires diencéphalo-hypophysaires 
d’autre part, permettra d’en dépister d'autres cas. 
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DEUX CAS DE PARALYSIE PERIODIQUE FAMILIALE 


A. HOSOTTE, M. FERRAND, J. PHILIPPON, 
D. WIDLOCHER et R. SOULAYROL 


Si la paralysie périodique familiale est une affection bien connue dans 
sa singularité clinique, elle reste encore, quant 4 ses mécanismes physio- 
pathologiques, entourée de mystére. 

De toutes les théories proposées pour expliquer les faits, aucune encore 
ne semble pouvoir emporter la conviction. S’il n’est. pas dans nos inten- 
tions d’avancer une nouvelle hypothése, il nous est apparu que les 2 cas 
de Paralysie Périodique Familiale ici rapportés avaient le mérite, du 
point de vue clinique, de présenter, outre une grande richesse sympto- 
matologique, certaines particularités curieuses, et, d’un point de vue spé- 
culatif, d’apporter de nouveaux arguments 4 la vieille théorie endocri- 
nienne. C’est & ce double titre que nous avons cru pouvoir vous les pré- 
senter. 


Le 11 novembre 1952, M... Louis, 21 ans, féte a sa facon Armistice en faisant son 
entrée au Centre de Neuropsychiatrie des Troupes d’Algérie avec une quadriplégie 
flasque dont l’interne de garde nous assure avoir constaté l’'auth enticité. Pourtant, 
le lendemain tout est rentré dans l’ordre et l'examen neurologique le plus minutieux 
ne révéle pas la moindre anomalie. Le fait qu’il s'agit d’une jeune recrue, le moment 
« choisi » pour manifester cette singuliére paralysie — un jour férié son étonnante 
briéveté, l'absence de toute séquelle observable, autant de circonstances qui éveillent 
en nous un doute, dont chacun conviendra qu’il était légitime, surtout quand on con- 
nait la fréquence et la variété des « syndromes du dimanche » en milieu militaire, et si 
l'on se souvient que ce genre de syndromes est rarement exempt d'un utilitarisme plus 
ou moins conscient. 

Le dimanche 16 novembre 1952, nous sommes appelés au lit du malade qui se dit, 
une fois de plus, frappé d’impotence presque totale du tronc et des quatre membres. 
Bien que l’examen le plus attentif ne mette en évidence aucun trouble objectif, les 
mouvements, s’ils restent tous possibles, semblent cependant exiger un effort consi- 
dérable et se font avec lenteur. L’examen n'apporte par ailleurs aucun élément sus- 
ceptible d'authentifier la paralysie alléguée. 

Les réflexes ostéo-tendineux sont égaux et, s‘ils paraissent un peu faibles, il est bien 
difficile d’en tirer argument si l’on se souvient qu’il n’existe aucun critére qui permette 
de définir ce que doit étre l'amplitude normale d'un réflexe. De méme, les réflexes 
idio-musculaires sont faibles, mais rien ne permet de dire qu’il ne s‘agit pas la d'une 
particularité propre a notre malade. Cependant, par acquit de conscience, nous de- 
mandons a notre confrére, le Dt R. Sarrouy, de pratiquer un électrodiagnostic avec 
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recherche des chronaxies. Cet examen se solde également par la négative. Un dimanche, 
puis un autre, passent encore et la paralysie, que l'on nous avait dite a peu pres heb- 
domadaire, ne reparait pas. Nous en sommes réduits a croire que le « malade » a gardé, 
de cette séance électrologique particuliérement désagréable, un souvenir salutaire, et 
préfére avouer implicitement sa supercherie. En effet, sur la fin de cette séance, tout 
diagnostic d'organicité paraissant exclu, nous avions cru bien faire en essayant un peu 
d’invigoration faradique. Notre paralytique parvenait alors a se lever, faiblement d’ail 
leurs, et se laissait aller 4 quelques manifestations d’allure névropathique, puis tout 
rentrait dans l’ordre et le lendemain notre malade était sur pied. 

Et puis, alors que nous estimions le probléme résolu, survient un nouvel accés para 
lytique, le dimanche 7-12-52, accés suivi d’un autre le dimanche 14, et d’un autre encore 
le dimanche 21. 

Le 24 au matin, alors que notre homme est sur le point de partir, pour quelques jours , 
en permission chez lui, a l'occasion de la Féte de Noél, il commence a présenter les 
symptémes bien connus : fatigabilité progressive, lourdeur des membres. Profitant 
de ce que nous n’en sommes pas encore averti, et malgré les conseils de linfirmiére qu’il 
a mise au courant des faits, il part et revient, son congé expiré, sans avoir eu besoin de 
se coucher, ni méme de se reposer. 

Voila done une paralysie a éclipses qui n'apparait que le dimanche ou les jours fériés 
et qui, de plus, a le bon esprit d’épargner sa victime a point nommeé, Faut-il donc consi- 
dérer la supercherie comme évidente ? 

Non point, car examen pratiqué au cours de l’accés du 7 décembre nous a révéleé, 
cette fois, des signes d’organicité indiscutables. D’ailleurs, le sujet rompt le rythme domi 
nical précédemment adopté, et nous fait un petit accés le mardi 16 décembre 

Le 7 décembre, lorsque nous arrivons, 4 7 heures du matin, le malade est compléte 
ment paralysé. Seules les paires craniennes sont intactes. A l'exception de quelques 
mouvements, trés limités, des orteils et des doigts, impotence est compléte et frappe 
les quatre membres, le tronc, le cou. Les muscles sont flasques et hypotoniques, la 
respiration difficile. 

Les réflexes ostéo-tendineux sont tous abolis, a l'exception toutefois de lachilléen 
droit qui subsiste, trés faibie. La réflectivité idio-musculaire est absente, sauf au 
mollet droit. Le reste de l'examen neurologique est entiérement négatif. I] n’existe, en 
particulier, aucun trouble sensitif objectif, aucun trouble sphinctérien. La tension arte- 
rielle est basse, 4 11/9, le pouls, trés ralenti, est a 50. 

A 9 heures 1/2, les rotuliens ont fait une réapparition discréte, mais la réflectivite 
idio-musculaire des quadriceps est encore absente. A 10 heures, quelques mouvements 
réapparaissent aux membres inférieurs. Le soir, vers 17 h., plus rien ne reste de la para- 
lysie du matin. 

Ainsi, le caractére cyclique du syndrome permettant d’éliminer toute hypothése d’une 
atteinte neuronitique infectieuse ou toxique, son aspect clinique si spécial ne saurait 
laisser place au doute, a partir de l’instant ot, toute hypothése d'une supercherie 
voulue ou inconsciente ayant été éliminée, la preuve de l’organicité des faits est dé- 
montrée, C’est d’une paralysie périodique familiale qu'il s’agit. 

Les troubles sont apparus pour la premiére fois vers l'age de 14 ans, ce qui ne contre- 
vient pas a cette régle qui veut que l’affection apparaisse autour de la puberté, en tout 
cas aprés 10 ans. 

Les accés surviennent vers 2 h. du matin, en plein sommeil, et le malade est réveillé 
par une sensation de géne due a I'installation de la paralysie. Jamais il n’a pu cons- 
tater apparition d’un accés a l'état de veille, par exemple au cours d'une nuit de bal... 
jusqu’ici, rien que de trés classique. 

De plus, M... a constaté que les crises succédent volontiers 4 un excés alimentaire 
(pas foreément éthylique), 4 exposition au froid ou a l'humidité, a un effort prolongeé. 
Mais l’intervention d’un repos intermédiaire, tel que le réalise le sommeil, est indis- 
pensable. Tout ceci reste trés classique, et suffit a expliquer que, du moins dans la vie 
civile, les accés reviennent plus volontiers le dimanche. Faut-il admettre qu‘il a fini 
par se créer une sorte de « réflexe conditionné dominical ou férié », méme dans notre 
service, oli personne ne nous en voudra de dire qu'il n’a guére eu l'occasion de com- 
mettre des excés, affirmation que l'on pardonnera volontiers en échange de l’assu- 
rance que l'intéressé, s'il était 4 l'abri des excés, se trouvait aussi et parfaitement a 
labri du froid et de 'humidité ? 


Ces caractéres ne sont pas les seuls que nous ayons eu la chance de constater. On a 
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signalé les rapports de la Paralysie Périodique Familiale et de la maladie de Basedow. 
Il se trouve que, si notre malade n'est pas tachycarde, n’a pas de tremblements des 
extrémités, et n'a pas maigri, il a, en revanche, une exophtalmie bilatérale discréte, 
mais incontestable, et un métabolisme de base modérément augmenté ; 20 p. 100 entre 
les accés, 24 p. 100 au cours de ceux-ci. 

Un caractére beaucoup plus constant de cette affection est constitué par la présence, 
intermittente et parfois méme permanente, de modifications électriques. L’accés du 
14-12-52 a permis de mettre en évidence les anomalies suivantes : 

Sur la face d’extension des membres inférieurs : 

Le nerf crural est nettement hypoexcitable aux deux modes d’excitation faradique 
et galvanique des deux cétés. 

A droite : Les éléments musculaires du quadriceps sont légérement hypoexcitables 
et l'on note une secousse un peu lente a la décontraction du droit antérieur. 

A gauche : Il existe une augmentation nette de la rhéobase a l'excitation du droit 
antérieur, mais les réponses des vastes sont normales. 

L’excitation des troncs des S.P.E. droit et gauche ne donne une réponse nette 
qu’au niveau des péroniers. 

Inexcitabilité compléte des jambiers antérieurs et des extenseurs communs des 
orteils a des intensités méme trés élevées. 

Augmentation nette de la rhéobase des courts et longs péroniers des deux cétés 
avec diminution de l’'amplitude de contraction. 

Au niveau de la face de flexion des membres inférieurs : 

Hypoexcitabilité faradique légére des muscles de la cuisse (biceps, demi-tendineux, 
demi-membraneux). Hypoexcitabilité du tronc du nerf S.P.1., aux deux modes, avec 
réponses musculaires de faible amplitude. Hypoexcitabilité légére des deux jumeaux 
internes et du jumeau externe gauche. Plus marquée au niveau du soléaire des deux 
cétés. 

En somme, signe de R. R. « légére » au niveau des territoires des nerfs cruraux, grand 
sciatique a la cuisse, et sciatique poplité interne, caractérisée presque uniquement 
par des modifications quantitatives (élévation des seuils d’excitabilité faradique), dimi- 
nution d’amplitude des contractions, et surtout ine xcitabilité bilatérale aux deux modes 
des muscles jambiers antérieurs et extenseurs communs des orteils. 

En revanche, tous les examens se sont révélés négatifs pendant les périodes inter- 
critiques. 


Une baisse du taux de potassium sérique est habituellement observée chez ces malades 
au cours des accés, el la plupart des auteurs en font un signe quasi constant. 


Cet examen a été pratiqué chez notre malade en dehors des crises et a montré une 
kaliémie normale 4 169 mg p. 1000. En revanche, en raison de la répétition dominicale 
de la plupart des accés, la kaliémie n’a été dosée qu'une fois en crise, et a donné le 
chiffre de 200 mg p. 1000. 

Nous notons, sans en tenir compte d’une facon rigoureuse,cette absence de I'hypo- 
kaliémie, car la prise de sang a été faite au cours d’une crise paralytique relativement 
moins intense que les autres. Elle est d’autant plus inattendue que les examens électro- 
cardiographiques pratiqués au cours des accés francs correspondaient nettement a ce 
que l’on a décrit dans la paralysie périodique familiale et dans 'hypokaliémie en géné- 
ral ; Onde T arrondie et basse, a base élargie, suivie d'une onde U de voltage a peu prés 
identique. L’espace Q-T peut sembler allongé en raison de cette onde U qui commence 
avant la fin de T et la prolonge, mais en fait, il ne dépasse pas la longueur normale 
maximum de 0,40 sec. 

Entre les crises, les tracés reprennent un aspect normal, l’onde T redevient pointue, 
plus haute et sa base est moins large. L’onde U devient imperceptible. 

C’est ici le lieu de rappeler la bradycardie a 50 signalée plus haut, bradycardie qui 
contraste avec un pouls habituellement aux environs de 70 entre les crises. 

Enfin, on aurait décrit diverses perturbations du tracé E.E.G. au cours des accés. 
Chez notre sujet, celui-ci est normal entre les crises. Pendant celles-ci, voici ce que nous 
avons pu constater (D* R. Susini, chef de Clinique a la Faculté d’Alger 


E.E.G, sensiblement normal ne comportant pas d’anomalies électriques notables. 
Pas de modification du 2¢ tracé pris au cours d'une phase paraplégique. 


Avant de nous quitter, notre malade nous avait annoncé que son frére, devant étre 
prochainement appelé sous les drapeaux, nous aurions certainement l'occasion de le 
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voir. Effectivement, 18 mois plus tard M... Francois nous est adressé pour expertise 
neurologique. 

A l'entrée l’examen est entiérement négatif. 

Le malade nous apprend que depuis l’Age de 11 ans, il présente des accés paralytiques 
périodiques, d’une durée variable, mais toujours beaucoup plus longs que dans le cas 
précédent, allant de 3 a 6 jours 

Ces accés surprennent en général notre malade a son réveil. Ils peuvent cependant 
survenir aussi dans la le moitié de la nuit, par exemple au cinéma, mais alors la para- 
lysie est trés incompléte et céde dés les premiers pas. Les grands accés entrainent des 
troubles de la respiration et de la parole. Dans la nuit du 4 au 5 aodt 1954, l'un d’entre 
nous, vers 3 heures,est appelé au lit du malade. Celui-ci, trés angoissé, dyspn‘ique, se 
montre géné pour parler. Il présente une impotence partielle des 4 membres ainsi que 
des muscles du tronc et de la nuque. Les réflexes ostéo-tendineux des M. S. sont abolis, 
ceux des M. I. sont trés faibles. En dépit de l’administration de chlorure de potassium 
et d’acécholine, la paralysie dure 3 jours, a l’issue desquels tout rentre dans l'ordre. 

Electrodiagnostic du 2-8-54 : a 16 heures. 

La aussi, les constatations électrologiques sont fort intéressantes. 

Hypoexcitabilité faradique avec augmentation de la rhéobase de la plupart des 
muscles des membres inférieurs. Ce qui est frappant c’est l’existence d'une réaction 
galvano-tonique nette au niveau des deux membres : le jambier antérieur et le biceps 
crural gauche. 

Voici par ailleurs les conclusions d’un examen du 6-8-54 : 

Au niveau des membres inférieurs, les troubles électriques intéressent tous les mus- 
cles au point de vue quantitatif et linexcitabilité prédomine sur les muscles prozimauz 
el de la face d’extension. Au niveau de la majorité de ceux-ci il existe une inexcitabilité 
faradique avec augmentation rhéobasique et secousse vive. Cette augmentation rhéo- 
basique est telle que linexcitabilité apparait aux points moteurs musculaires du tri- 
ceps crural gauche alors que l’excitation du nerf donne des réponses de certaines fibres 
encore excitables par le nerf. 

Les loges antéro-e xternes de la jambe sont atteintes trés t6t et avec un respect rela- 
tif des longs péroniers latéraux : la réaction galvanotonique a début lent n'est obtenue 
qu’a l’excitation du tronc nerveux du S.P.E. alors méme que les muscles ne répondent 
pas ou trés faiblement aux intensités tolérables, le pédieux seul présentant le galvano- 
tonus. Il existe donc un isochronisme du nerf et des rares fibres musculaires non 
complétement inhibées fonctionnellement, expliquant la contraction lente par le nerf. 
C’est la un point curieux de cette dysharmonie fonctionnelle myoneurale transitoire 
ou le muscle parait a un certain stade plus atteint que la fibre nerveuse. 

Au niveau du membre supérieur il existe une prédominance gauche des troubles de 
lexcitation électrique et la moindre atteinte, plus tardive, dans linstallation de ces 
troubles, met encore plus en évidence le caractére proximal de 'hypoe xcitabilité neuro- 
musculaire. 

Les muscles deltoides gauche et biceps droit et gauche sont totalement inexcitables 
comme des muscles morts. Nous avons essayé d’obtenir une réponse du biceps droit 
avec des intensités trés élevées, sans succés ; c’est la l'un des traits les plus caractéris- 
tiques et paradoxaux de cette paralysie éphémére qui signe une organicité indiscutable. 
C'est cette inexcitabilité aux deux modes d’excitation qui, jointe a l'inexcitabilité 
mécanique, constitue la réaction cadavérique décrite par les auteurs allemands dans la 
maladie de Westphall et qui était typique chez notre malade. 

Fait important, ce malade présente, quant a lui, un goitre des plus nets. Il n'a mal- 
heureusement pas été pratiqué de Métabolisme de Base, non plus, d’ailleurs, que de 
dosage de la kaliémie. 


Nous nous trouvons donc en présence de deux cas particuliérement 
typiques de maladie de Westphall. 

L’histoire de nos malades est, a elle seule, trés démonstrative : 

L’observation que nous avons pu mener a bien dans ces 2 cas illustre 
le caractére familial habituel de cette affection. 

L’arriére grand-mére maternelle, le grand-pére paternel et le pére de 


nos 2 malades ont été ou sont atteints du méme mal, dont on connait le 
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caraclére héréditaire. I] est intéressant de signaler que le grand-pére est 
mort au cours d’un accés paralytique survenu en méme temps qu’une 
crise d’asthme (& moins qu’il ne se soit agi d’une paralysie totale des 
muscles respiratoires). Le pére a vu ses crises s’estomper puis disparaitre 
vers lage de 40 ans. 

Si la richesse et le conformisme clinique de ces deux cas, leur caractére 
affection familiale et héréditaire, nettement démontré, constituent 
déja des faits dignes d’intérét, la périodicité dominicale (ou « fériée ») du 
lef cas, le décés du grand-pére en cours d’accés,sont des faits assez rares 
pour mériter une mention particuliére. 

Une théorie trés répandue consiste a considérer Vhypokaliémie comme 
le facteur déterminant de la paralysie périodique. 

Pour notre part, nous pensons qu'il y a beaucoup d’hypokaliémies qui 
ne s’accompagnent d’aucune manifestation paralytique, bien qu’elles 
alteignent des taux beaucoup plus bas que dans la maladie de West- 
phall. Notre observation s’inscrit également a l’encontre de cette hypo 
Lhése, puisque, au cours d’un accés paralytique d’intensité moyenne, la 
kaliémie s'est trouvée plutot augmentée par rapport au taux des périodes 
dintercrises. 

Nous penserons plutot qu'il pourrait éventuellement s‘agir d’un trouble 
plus profond du métabolisme du potassium, peut-étre au sein du tissu 
musculaire, qui provoquerait habituellement une hypokaliémie, que nous 
pouvons seule déceler, Ceci serait conciliable avec laction thérapeutique 
des sels de potassium dans la maladie de Westphall, action d’ailleurs 
bien inconstante. 

Les troubles électro-cardio-vasculaires présentés par le premier ma 
lade, les anomalies cliniques ou biologiques apparues dans la série thy 
roidienne chez les 2 sujets, les modifications électriques trés belles rele 
vées chaque fois, sont autant de faits qui laissent la voie ouverte pour de 
nouvelles et fructueuses méditations. En particulier, le caractére fami- 
lial associé des modifications thyroidiennes attire 4 nouveau l’attention 
sur les rapports de la Maladie de Basedow et de la Paralysie Périodique 
Familiale, rapports que diverses cireonstances indépendantes de notre 


volonté ne nous ont malheureusement pas permis d’approfondir. 
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A PROPOS DU PROCES-VERBAL 


Huit cas de gliome du cerveau opérés et traités par le radio-phos- 


phate de chrome, par MM. A. CHevatuier, F. Tuiésaut, D. Pui- 
LIPPIDES et C. Bure. 


Il est classique de compléter l’action de l’exérése des tumeurs malignes du cer- 
veau par celle de radiations ionisantes, notamment par des applications postopéra- 
toires de Rayons X. 

Dans ce travail, nous avons cherché a obtenir une action a la fois plus localisée 
et plus puissante par l'utilisation in situ, au cours de intervention, d’un corps radio- 
actif insoluble laissé en place. 

Nous nous sommes adressés dans ce but au radio-phosphate de chrome en suspen- 
sion colloidale, préparé a l'Institut de Physique biologique de Strasbourg, et qui a 
recu déja un certain nombre d’autres applications dans la chirurgie du cancer. 

Dans le cas des tumeurs cérébrales un probléme particulier se pose du fait de l’im- 
possibilité d’infiltrer par une suspension aqueuse le tissu nerveux sous un volume con- 
venable. Le probléme a trouvé sa solution dans la fabrication d’implants en géla- 
tine qui contiennent la suspension et auxquels il est possible de donner la forme et 
la dimension convenables. On peut ainsi, aprés exérése aussi compléte que possible de 
la tumeur, distribuer dans des zones déterminées une radio-activité suffisante pour 
détruire les éléments cellulaires suspects. 

Le phosphate de chrome est actif par son phosphore 32 qui a une période de quinze 
jours et qui émet un rayonnement de haute énergie, sans émission de rayons gamma. 
Les constantes physiques déterminent un étalement prolongé de la dose de rayonne- 
ment et une zone d’ « activité utile » de 4 millimétres de rayon (environ). 

Par une série d’expériences préalables effectuées chez le chien, nous avons cons- 
taté que le cerveau tolére facilement ces implantations, sans réactions facheuses. 

Les huit malades ainsi traités ont montré la méme tolérance. I] n'y a pas eu de 
mortalité opératoire, ni d’cedéme cérébral postopératoire. Le liquide céphalo-rachi- 
dien n’a pas montré de radio-activité, les urines non plus. II n’a pas été constaté de 
modifications de la formule sanguine. 


Obs, n° 1. — H... Jeanne, 34 ans. Depuis 1950, céphalées et vomissements. 1951 : 
2 crises B.-J. du cété droit. Le 5.8.53 : trépanation & Nancy, décompression, pas de 
biopsie, radiothérapie. 

Admise a la clinique neurologique de Strasbourg le 20.4.54 pour une hémiplégie 
droite. Artériographie percutanée : tumeur parasagittale. Opérée le 15.5.54 : gliome 
sous-cortical dans la région pariétale parasagittale, tumeur dure, lardacée, réséquée 
jusqu’au ventricule. 4 aiguilles de gélatine radio-active dans la paroi antérieure de la 
cavité (surface totale de la gélatine implantée : 5 cm? ; activité totale : 750 micro- 
curies). Histologiquement : oligodendrogliome. 


Obs. n° 2. — L... Margaret, 51 ans. Transférée le 16.5.54 de l’Hépital de Mertzig 
(Sarre) pour une tumeur cérébrale. Depuis 4 mois, céphalées et troubles psychiques. 
La malade tombe progressivement dans le coma. Artériographie : tumeur temporale 
gauche avec des vaisseaux néoformés. Opération le 29.6.54 : résection du lobe tem- 
poral ; tumeur diffuse sous-corticale. Isotopes dans la cavité restante, phosphate de 
chrome (surface totale de la gélatine implantée : 24 cm? ; activité totale : 3 millicuries). 
Suites simples. Le 14° jour aprés l’intervention, transfert 4 Mertzig. Histologique- 
ment : glioblastome. Malade morte 2 mois plus tard, pas d’autopsie. 
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Obs. n° 3. —S... Grégoire, 45 ans. Premiére opération en aout 1953 : tumeur fronto- 
pariétale parasagittale de la taille d'une pomme et deuxiéme petite tumeur de la 
taille d’une cerise dans la région de la vallée sylvienne. Histologiquement : astrocy- 
tome. Deuxiéme opération le 25.6.54 pour récidive : ablation d'une récidive de la 
région frontale qui se prolonge vers la téte du noyau caudé et entre les branches de 
l’artére cérébrale moyenne : 10 a 12 aiguilles de gélatine au phosphate de chrome 
dans la paroi de la cavité, au niveau de la base de la région sylvienne et vers la téte 
du noyau caudé (surface totale de la gélatine implantée : 24 cm*; activité totale : 
2,8 millicuries). Ouverture de la corne antérieure du ventricule droit. Suites simples ; 
ponctions répétées de la cavité. Examen histologique de la récidive : astrocytome. 
Exitus, 2 mois aprés ]’intervention, chez lui. 


Obs. n°? 4. — B... Jacques, 48 ans. Céphalées depuis 2 mois. Hémiparésie gauche 
depuis 8 jours ; stase papillaire. Artériographie percutanée : tumeur fronto-pariétale 
droite. Opération le 11.10.54 : tumeur kystique ; ablation de la tumeur qui se pro- 
longe jusqu’a la scissure sylvienne. Une douzaine d’aiguilles de phosphate de chrome 
(surface totale de la gélatine implantée : 23 cm* ; activité totale : 3,22 millicuries). 
Histologiquement : tumeur cérébrale secondaire, épithélioma pavimenteux stratifié. 
Suites simples. 


Obs. n° 5. —B... Camille, 43 ans. Depuis 15 jours, hémiparésie gauche progres- 
sive. Pas de stase. Artériographie percutanée : tumeur pariétale droite. Opération le 
30.10.54 : tumeur kystique ; 4 cm® de liquide jaunatre ; ablation de la tumeur de la 
taille d'une noix verte. Dans la paroi postérieure de la cavité on introduit une di- 
zaine d’aiguilles de phosphate de chrome (surface totale de la gélatine implantée : 
20 cm® ; activité totale : 2,14 millicuries). Histologiquement : glicblastome. Suites 
simples. 


Obs. n° 6. — M... Robert, 43 ans. Hémiplégie droite avec astéréognosie et aphasie. 
Opération le 29.6.54 pour récidive d’une tumeur temporale traitée en 1952 par radio- 
thérapie : 19.750 r de mars 1952 a janvier 1953 ; tumeur polykystique mal limitée du 
lobe temporal gauche. Ouverture de la corne temporale au cours de l’intervention ; 
introduction dans la paroi de la cavité d’aiguilles de gélatine contenant du phosphate 
de chrome (surface totale de la gélatine implantée : 36 cm*; activité totale : 4,28 mil- 
licuries). Histologiquement : réticulo-endothéliome (7). 


Obs. n°? 7. — P... Georges, 53 ans. Hémiplégie gauche a prédominance crurale. 
Opération le 4.10.54 : dans la région parasagittale postrolandique, tumeur relative- 
ment bien encapsulée, de la taille d’une noix verte, qui se laisse facilement énucléer. 
Introduction dans la cavité de plaques de gélatine contenant du phosphate de 
chrome (surface totale de la gélatine implantée : 10 em® ; activité totale : 1,2 milli- 
curie). Histologiquement : glioblastome. 


Obs. n° 8. — G... Jean-Baptiste, 62 ans. Opération le 23.11.54 : tumeur pariéto- 
occipitale droite (260 gr.). Résection du lobe occipital et temporal en partie (2/3). 
Phosphate de chrome dans le moignon du lobe temporal (surface totale de la gélatine 
implantée : 20 cm? ; activité totale : 1,86 millicurie). 


CoMMENTAIRES. 


Il ne peut étre question de juger de la valeur thérapeutique de la méthode puisque 
l'implantation la plus ancienne remonte seulement a six mois et que le nombre de 
cas est trop limité. 

Il n’est pas question non plus de comparer les avantages et les inconvénients de 
la technique que nous utilisons, avec d'autres. Cette comparaison manquerait actuel- 
lement d’éléments. Nous désirons seulement souligner l’innocuité et la simplicité 
de la méthode que nous avons mise en ceuvre. 


Clinique Neurologique, Clinique chirurgicale B et Centre anticancéreux, Strasbourg. ) 
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Thrombose de la carotide interne. Décés par hémorragie cérébrale 
aprés artériectomie et stellectomie. Etude anatomo-clinique, 
par MM. Y. Poursines, J.-E. Paiias, J. ALLIEz et J. BonNAL. 


Depuis les récentes publications que deux d’entre nous ont consacrées aux throm- 
boses de la carotide interne (1953 et 1954), notre expérience s’est encore enrichie et 
porte sur 28 cas. L’observation présente ne faisant que confirmer les éléments cli- 
niques aujourd’hui bien connus, son exposé n’aurait pas de justification si la sur- 
venue d’une hémorragie cérébrale terminale dans le territoire primitivement isché- 
mié n’avait offert un intérét particulier. 


Trav.., Auguste, agé de 60 ans, entre a la Clinique des Maladies Nerveuses de l’Hépi- 
tal de la Timone le 16 mai 1953 pour une hémiplégie gauche totale installée en quelques 
heures huit jours auparavant sans perte de connaissance. Déja, en 1950, le malade 
avait présenté quelques vertiges de position, avec tension artérielle normale, peu 
aprés une double kélotomie. Dans le mois précédant l’hémiplégie, une certaine parésie 
de la main gauche avait été remarquée. Cet homme, éthylique et tabagique, avait 
été traité par l’un de nous en 1946 pour une polynévrite sensitivo-motrice, qui avait 
lentement régressé en 7 mois, et l’attention n’avait pas alors été attirée par des trou- 
bles d’ordre vasculaire. 

Durant l’examen du 18 mai 1953, on constate une hémiplégie gauche totale avec 
un signe de Babinski et une hypoesthésie gauche a tous les modes. I] ne nous a pas 
semblé y avoir d’hémianopsie. Les pupilles sont égales et contractiles, le fond d’cil 
ne montre que les signes d’une discréte artériosclérose des vaisseaux rétiniens. La 
tension artérielle est de 15-10, la réaction de B.-W. négative, l’azotémie 4 0345. La 
palpation des carotides ne révéle pas d’anomalies. Si la compression de la carotide 
droite ne provoque qu’une légére hyperpnée, la compression de la carotide gauche 
déclenche & la 24® seconde des secousses cloniques du cété droit avec perte de con- 
naissance. 

L’électroencéphalogramme décelait des rythmes normaux a gauche ; A droite, 
ceux-ci étaient rapides, peu amples, avec superposition d’anomalies sporadiques 
théta et delta dans la région centro-temporale. 

L’angiographie carotidienne droite confirme alors le diagnostic clinique de throm- 
bose carotidienne, car la substance de contraste s’arréte a l’origine de la carotide 
interne au ras de la bifurcation ; le bulbe carotidien est dilaté, la carotide externe et 
ses branches sont bien injectées, en particulier la maxillaire interne. La méme image 
est retrouvée au cours de deux injections successives, les précautions habituelles 
pour neutraliser les spasmes étant observées (procaine en perfusion intracarotidienne 
manoeuvre d’Ecker-Le Beau). 

On décide alors de faire une artériectomie carotidienne avec sympathectomie gan- 
glionnaire. L’intervention montre un bulbe carotidien trés dilaté, une thrombose 
compléte de l’origine de la carotide interne qui au dela diminue de calibre pour 
prendre celui d’une radiale. On réséque la carotide interne thrombosée et la bifur- 
cation de la carotide primitive car l’athérome artériel étendu rend indispensable 
pour la sécurité opératoire une ligature plus basse ; tout rétablissement de la conti- 
nuité artérielle est impossible. Résection du ganglion étoilé droit. 

Les suites immédiates sont simples, et rien ne laissait prévoir l’issue fatale qui se 
produisit dans la nuit du 2° au 3° jour. 
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AUTOPSIE. 
1° Encéphale 


Les lésions sont localisées a l'hémisphére droit. Epaississement de la pie-mére 
fronto-pariétale ; lobe temporal atrophié par rapport au gauche. En entr’ouvrant 
la vallée sylvienne, le plafond de celle-ci est nécrosé et infiltré de sang. Sur la mé- 
ninge a la face extérieure du cortex de F3, se trouve un épanchement sanguin discret. 
Sur coupes, deux lésions distinctes sont évidentes : d’une part, la nécrose de la cap- 
sule interne lenticulo-striée ; d’autre part, une hémorragie récente non coagulée qui 
fuse vers le cortex au travers de F3 ; cette lésion hémorragique forme le plafond de 
la vallée sylvienne. Les artéres du cercle de Willis paraissent perméables. 


Examen histologique. — Le fragment prélevé au niveau du foyer hémorragique 
intracérébral montre que ce dernier est le siége d'une cavitation avancée avec irrup- 
tion de sang a l’intérieur de la cavité. Le sang infiltre également, mais de fagon plus 
modérée, les abords de la cavité. La paroi de la zone nécrotico-hémorragique ainsi 
que la substance de celle-ci sont envahies de corps de Glugge, sauf dans la zone immé- 
diatement sous-jacente a la pie-mére oti le tissu nerveux est alors seulement dilacéré 
par l’hémorragie. 

I] est & noter que les globules rouges répartis dans le foyer, a sa périphérie et sous 
la méninge, ont une structure normale, n’ayant pas subi de lyse manifeste. Dans cer- 
taines régions on trouve des macrophages ferrugineux mélés aux corps de Glugge. 

On peut en somme reconstituer l‘histogénése de ce foyer nécrotico-hémorragique. 
Dans une phase initiale se sont produites la nécrobiose puis sa cavitation, la paroi 
contenant encore d’abondantes cellules macrophagiques. En outre, ainsi que |’ atteste 
la présence de macrophages pigmentés, il y a eu irruption de petites quantités de sang 
secondairement lysé et résorbé. Tout récemment, dans ce foyer et ne le débordant 
qu’au niveau de la méninge, s'est épanchée l’hémorragie qui a emporté le malade. 

A noter que les vaisseaux que l'on découvre dans la méninge, aussi bien que ceux 
intraparenchymateux, montrent des lésions d’artériosclérose manifeste avec hyali- 
nisation fréquente de la paroi. 


2° Artére carotide. 


Athéromatose avec endartérite proliférante qui oblitére la lumiére sur 8 milli- 
métres environ. Au-dessus, la carotide interne est gréle, sa lumiére étant occupée par 
un caillot de stase. Au-dessous, la carotide primitive n'est pas oblitérée, mais sa paroi 
est athéromateuse. 


Examen histologique. — Athéromatose caractérisée par l’accumulation de subs- 
tance amorphe riche en cristaux de cholestérine et déposée dans les couches internes 
de l’artére ; la limitante élastique interne a entiérement disparu. A la partie tout a 
fait interne de cette couche, on reconnait des strates de substance fibrillaire semée de 
noyaux, reliquats de l’endartére proliférée. La couche musculaire est envahie par 
la sclérose. L’adventice est le siége de sclérose collagéne assez lache. I] y a peu de 
concrétions calcaires. 


3° Ganglion stellaire 


Absence de lésions microscopiques. 

Il y a peu a dire des éléments cliniques de cette observation. Tout au plus peut-on 
souligner une fois encore la valeur séméiologique en faveur d’une thrombose caro- 
tidienne de 1’éclipse cérébrale provoquée par la compression temporaire de la caro- 
tide du cété opposé a l’atteinte cérébrale (Paillas, Bonnal et Y. Gastaut, 1952). 

Plus singuliéres sont les découvertes nécropsiques. Si la nécrose cérébrale isché- 
mique est localisée comme il est habituel dans le territoire de la sylvienne, la consta- 
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tation d’une hémorragie surajoutée ne laisse pas d’étre surprenante. Dans les cas 
déja étudiés, ot: la mort est survenue rapidement aprés la thrombose, on note parfois 
des suffusions hémorragiques dans la substance blanche (une observation person- 
nelle, des observations de Fisher, 1951 et 1954); mais il s’agit de petits raptus hé- 
morragiques et non point de la grande nappe notée ici. D’autre part, l’allure macros- 
copique (nécrose cavitaire, atrophie temporale) et histologique (corps de Glugge, 
macrophages pigmentés) des lésions cérébrales que nous avons décrites donne a 
penser que les altérations ischémiques étaient relativement anciennes, ce qui est en 
accord avec les constatations faites chez les sujets dont la thrombose carotidienne 
évoluait depuis longtemps. I] faut donc admettre ici que l"hémorragie cérébrale s'est 
produite dans les jours qui ont précédé la mort et qu'elle a joué un réle important 
dans le déterminisme de celle-ci. Comme la thrombose carotidienne était complete 
et qu'une artériectomie a été faite, il est impossible d’envisager un infarcissement 
secondaire A une embolie. II est par contre plus aisé de croire que | infarcissement est 
le résultat d’une vaso-dilatation paralytique obtenue par la stellectomie et par l’éner- 
vation sinu-carotidienne obligatoirement réalisée en réséquant la fourche artérielle 
Si nous pensons toujours que l'artériectomie carotidienne associée 4 une sympathec- 
tomie ganglionnaire est, en l'état actuel de nos connaissances, le meilleur traitement 
des thromboses carotidiennes, nous croyons aussi, en nous appuyant sur un autre 
cas défavorable, que l’ablation du ganglion sympathique cervical supérieur (14 fois 
réalisé au cours des thromboses carotidiennes sans incident) doit étre préféré a la 
stellectomie. 


[Clinique des Maladies nerveuses (P™ Poursines) et Clinique Neuro-chirurgical: 


(PT Paillas) de la Faculté de Médecine de Marseille 
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Amyotrophie distale du type Charcot-Marie avec nystagmus. 
Etude clinique et biopsies musculaires, par MM. Y. Poursines, 
A. CrEmMieux et J. RoGer. 


Le jeune Mor... Nicanor, originaire d’Oran, actuellement agé de 19 ans, vient con- 
sulter & la Clinique des Maladies Nerveuses de la Faculté de Médecine de Marseille, 
pour des troubles de la marche. Ceux-ci sont apparus progressivement dans l’enfance 
et la géne de la marche est devenue évidente vers l’age de 12 ans. Depuis déja plu- 
sieurs années, 5 ou 6 environ, les parents avaient remarqué une déformation des 
pieds de l'enfant. La géne fonctionnelle a eu une évolution progressive et depuis 
quelques mois le malade est obligé de bander ses pieds pour pouvoir marcher. Vers 
l’age de 13 a 14 ans, il a remarqué l’apparition d'une parésie des mains avec diminu- 
tion de force et maladresse. I] n’accuse pas d'autres troubles fonctionnels. 

L’enquéte hérédo-familiale ne décéle pas d’affection semblable dans les ascendants 
ou collatéraux. Le pére et la mére du malade sont cousins germains. 


L’eramen neurologique met en évidence un syndrome neurologique tout a fait ty- 
pique de la Maladie de Charcot-Marie. 
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ll existe, en effet, une amyotrophie trés importante des péroniers et des jambiers 
antérieurs avec paralysie quasi compléte de ces muscles, pieds creux et tombants, 
hyperextension des derniéres phalanges. Le triceps sural est discrétement atrophic. 
Les réflexes rotuliens et achilléens sont abolis, cutanés plantaires en flexion. A l’era- 
men électrique, il existe une R. D. totale au niveau des deux sciatiques poplités ex- 
ternes, et au niveau des sciatiques poplités internes une élévation considérable des 
seuils galvanique et faradique. 

Les seuls troubles sensitifs observés aux membres inférieurs consistent en une dimi- 
nution de la sensibilité vibratoire et de la sensibilité arthrocinétique, limitée au pied 
et & la jambe. 

Au niveau des membres supérieurs, il existe une amyotrophie distale avec atrophie 
des interosseux, des muscles de l’avant-bras, hyperextension des premiéres phalanges 
et flexion des derniéres, diminution de la force d’écartement et d’extension des doigts, 
ainsi que de ]’extension du poignet. Les réflexes tendineux sont abolis sauf les trici- 
pitaux. La sensibilité est normale. 

Il n’y a pas de signes cérébelleux ni d’anomalies décelables cliniquement du cété 
des nerfs craniens. Il n'y a pas d’hypertrophie cliniquement décelable des troncs 
nerveux. 

Il s’agit done d’un tableau typique d’amyotrophie neurale type Charcot-Marie, la 
seule particularité évolutive résidant dans l’intervalle assez bref séparant l’atteinte 
des membres inférieurs de celle des membres supérieurs. 

Mais, lors de l’°examen de la motilité oculaire, on est frappé par ]’existence d’un 
nystagmus multiple apparaissant dés que le regard quitte la ligne médiane. Un 
examen vestibulaire plus complet est pratiqué (D Piganiol) : a l’épreuve de l’indi- 
cation, tremblement avec tendance au rapprochement des deux index ; dans le 
Romberg, apparition d’oscillations sans pulsions unilatérales. 

L’épreuve calorique : O. D, : 40 cm* d’eau a 25°, réponse harmonieuse, opposition 
de la téte, apparition précoce en 10 secondes et durant deux minutes et demie ; vertige 
provoqué net. O, G,. : avec la méme excitation, on n’obtient que quelques secousses 
nystagmiformes ; avec 100 cm® d’eau a4 25°, nystagmus aprés 30 secondes durant une 
yninute et demie ; réponses harmonieuses ; vertiges provoqués peu marqués. 

Epreuve rotatoire : réponse normale. 

En conclusion, nystagmus multiples sans prédominance ; hypoexcitabilité vesti 
hulaire gauche sans anomalie de |’épreuve rotatoire. 

L’examen audiométrique est normal pour l’oreille droite. Pour ]’oreille gauche, il 
existe une discréte perte de l’ordre de 10 p. 100 entre 256 et 2048. 

L’examen ophtalmologique est normal ; il existe un point de pigment isolé sous- 
papillaire O. G. sans signification nette. 


Examens histologiques par biopsie. On a effectué des prélévements musculaires 
en trois points différents : 

a) au niveau du biceps brachial gauche, 

5) au niveau du triceps sural gauche, 

c) au niveau du groupe péronier gauche. 


Notons que ces trois régions différent cliniquement par le degré de l'atteinte amyo- 
trophique que l’on y observe : pratiquement nulle au biceps brachial, nette mais sans 
grande paralysie au niveau du triceps sural, trés marquée au contraire avec fonte 
musculaire avancée et pied tombant au niveau du groupe péronier. 

Le résultat de l’examen histologique refléte cette gradation dans ]’intensité des 
troubles. 

Le tissu musculaire du biceps brachial est quasi normal. Le groupe péronier, par 
contre, est histologiquement trés altéré : au faible grossissement, les fibres muscu- 
laires apparaissent de dimensions réduites et se groupent en fascicules de deux a 
cing fibres ; de-ci de-la, on voit une trainée de substance fibrillaire qui est le vestige 
d'une fibre spécialement dégénérée. Cette substance se colore peu par |’éosine et 
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prend avec le Van Gieson une teinte voisine de celle du collagéne. On peut surprendre 
parfois une fibre musculaire, plus ou moins atrophiée, qui se continue par cette subs- 
tance spéciale, ce qui permet d’identifier cette formation comme résultant de la 
dégénérescence d'une fibre isolée parmi d’autres atrophiques. On remarque, en outre, 
que ces fibres ainsi transformées ont augmenté de volume comme par imbibition 
cedémateuse. Ces vestiges de fibres sont dénués de noyaux. 

Les fibres atrophiées se caractérisent par la prolifération des noyaux du sarco- 
lemme qui sont globuleux, hypertrophiques et fortement colorables ; ils se disposent 
en files autour de la fibre, plus rarement en petits amas ; 4 certains endroits, ils 
sont le siége de pycnose et l’on rencontre des débris chromatiniens disposés entre 
les fibres. Les noyaux ne sont pas toujours strictement périphériques ; on trouve 
quelques noyaux isolés ou en groupe occupant |’intérieur de la fibre. 

Etudié au fort grossissement, le contenu de ces fibres atrophiées est désorganisé, 
avec disparition de la striation transversale et état granulaire ou filamenteux de la 
fibre (aspect particuliérement net sur les fibres devenues trés atrophiques). Plusieurs 
fibres dont l’atrophie n’est pas encore trés avancée conservent un aspect subnorma] 
de leur striation. Fait important, on peut rencontrer, disséminées au milieu des autres, 
des fibres — rares certes — qui ont un volume et un aspect normaux. 

Les vaisseaux que l’on rencontre ont une paroi épaisse, trés riche en fibres muscu- 
laires. Leur lumiére reste perméable. Leur adventice est toutefois en sclérose hyaline. 
Notons enfin que la sclérose interstitielle n’est pas, sur le fragment examiné, trés im- 
portante. 

En résumé, il y a lieu de retenir les trois éléments suivants : atrophie volumétrique 
des fibres, dont la structure par ailleurs tend ultérieurement a se désintégrer ; prolifé- 
ration des noyaux du sarcolemme allant de pair avec l’accentuation de ce premier 
élément pathologique ; transformation de fibres isolées en une substance voisine du 
collagéne, probablement par métamorphose de fibres qui n’ont pas encore subi d’a- 
trophie ; malgré l'état avancé du processus, persistance de fibres saines. 

Le triceps sural présente des lésions qualitativement identiques a celles que nous 
venons de décrire, mais les fascicules de fibres malades sont moins nombreux et moins 
étendus. I] existe de vastes espaces de tissu sain. 


COoMMENTAIRES. 


1° Le syndrome clinique présenté par notre malade est tout a fait caractéristique 
de l'amyotrophie du type Charcot-Marie. La seule particularité évolutive semble rési- 
der dans l’intervalle assez bref qui a séparé l’atteinte des membres inférieurs de celle 
des membres supérieurs ; faisons remarquer toutefois que, chez un malade qui s’ob- 
servait sans doute trés peu, il devient difficile de fixer avec précision l’époque d’appa- 
rition des troubles moteurs aux membres supérieurs. 

\insi qu’il est classique, les troubles sensitifs sont ici trés discrets et existent uni- 
quement aux membres inférieurs. 

2° Par contre, la présence d'un syndrome vestibulaire avec nystagmus s’inscrit 
contre le Charcot-Marie et oriente le diagnostic vers le cadre de la Maladie de Frie- 
dreich. 

Ce rapprochement ne saurait nous surprendre depuis que les généticiens nous ont 
appris l’apparentement génétique du Charcot-Marie et du Friedreich. On a décrit 
des formes de passage qui, d’ailleurs, concernent plus souvent des cas a type de Frie- 
dreich inclinant vers le Charcot-Marie que des cas inverses. 


3° L’atteinte vestibulaire constatée chez notre malade n’a pas les caractéres habi- 
tuellement rencontrés dans le Friedreich, oi, comme l’ont montré MM. G. Guillain, 
P. Mollaret et M. Aubry, la diminution objective de l’excitabilité vestibulaire est de 
régle, mais ot elle est remarquable, surtout dans les cas discrets, par une abolition 
a une épreuve ou & toutes les épreuves du nystagmus provoqué de forme rotatoire ; 
alors que, au contraire, il existe chez notre malade une hypoexcitabilité vestibulaire, 
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d’ailleurs unilatérale, 4 réponse rotatoire, présente de maniére normale a toutes les 
épreuves. 

4° La discussion, toujours ouverte, entre les limites du Charcot-Marie et de la né- 
vrite hypertrophique de Dejerine-Sottas, concerne également notre malade. Cette 
affection comporte du nystagmus. 

Dans notre cas font défaut, a l’examen clinique, l’hypertrophie des trones nerveux, 
les symptémes névritiques, les troubles des pupilles. Aussi nous a-t-il paru indispen- 
sable d’examiner, histologiquement, un nerf. 

Nous avons examiné un fragment de nerf prélevé dans le plexus cervical superfi- 
ciel, et n’avons pas constaté de schwannose hyperplasique ; tout au plus doit-on 
retenir une légére sclérose interfasciculaire. 

5° On a enfin pratiqué un examen hématologique, dans le but de rechercher, chez 
notre malade, les anomalies morphologiques des hématies ainsi que les modifications 
de quelques constantes sanguines. 

Cet examen (pratiqué dans le laboratoire de la Clinique Médicale thérapeutique, 
Pr Jean Olmer) a donné les résultats suivants : «Résistance globulaire : hémolyse ini- 
tiale 4, totale 3,2. Bilirubinémie indirecte 1 milligramme, directe 1 milligramme. 
Numération et formule : G. R. 3.490.000. Hémoglobine 73 p. 100. G. B. 11.000. Pla- 
quettes 200.000. Polynucléaires 61. Eosinophiles 4. Basophile 1. Grand lympho- 
cyte 1. Petits lymphos 20. Mononucléaires 3. Réticulocytes 1 p. 100. Diamétre moyen 
des hématies 8 1/4. Pas d’anomalie morphologique des érythrocytes (examen en 
chambre humide). Ponction sternale impossible (en raison de la dureté osseuse consi- 
dérable). » 

Donec, aucun élément hématologique significatif. 


I] nous a paru intéressant de vous apporter cette observation et de la verser au 
dossier des dégénérations musculaires neurogénes. 


Clinique des Maladies nerveuses de la Faculté de Médecine de Marseille, 


Professeu r Y. Poursines 


Le syndrome neuro-anachlorhydrique, par MM. R. Laron, P. Pacés, 
R. LaBauce et J. P. Tempe. (Parail en mémoire original. 


Les neuropathies achyliques, par MM. G. Boupin, J. Barsizer * et 
R. LABer. 


L’association d’anémie et des troubles neurologiques est connue de longue date. 
On sait aussi que les troubles sanguins et les manifestations neurologiques n’évoluent 
pas toujours parallélement. Si parfois les fourmillements dans les membres et les 
parésies apparaissent en méme temps que la paleur, l’asthénie et de petits cedémes 
malléolaires réalisant d’emblée un tableau évocateur d’un syndrome neuro-anémique 
que l'étude du sang et de la moelle confirmeront, il n’en est pas toujours ainsi. 

Souvent l’anémie hyperchrome, mégalocytaire, mégaloblastique, ne s’accompagne 
d’aucune manifestation neurologique subjective ou objective. 

A linverse, il n’est pas exceptionnel que les troubles neurologiques soient les pre- 
miers en date. Certes, dans de nombreux cas, le neurologue devant un syndrome cor- 
donal postérieur isolé, un syndrome pyramidal bilatéral progressif, ou bien encore 
plus devant un tableau de sclérose combinée de la moelle, pensant de parti pris & un 
syndrome neuro-anémique, pourra mettre en évidence les stigmates d'une anémie 
qui n’avait pas attiré l’attention du malade, et une achylie gastrique qui permet- 
tront le diagnostic de maladie de Biermer. 


° Attaché de Recherches a ll. N. H. 
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Mais, et c'est sur ces formes que nous voulons insister aujourd'hui, il n'est pas 
exceptionnel devant une sclérose combinée de la moelle, de ne pas avoir la confirma- 
tion hématologique attendue, alors qu’il existe cependant une achylie gastrique. 

Tl ne s’agit pas la d’un fait nouveau : Mathieu le signalait déja en 1926 et une obser- 
vation d’Alajouanine remonte & 1932, ni exceptionnel car un certain nombre de cas 
en ont été rapportés, notamment par les auteurs Anglais. Néanmoins, cette associa- 
tion de troubles neurologiques et d’achylie gastrique, pour laquelle on peut propo- 
ser le nom de « neuropathies achyliques », mérite qu’on s’y arréte & nouveau a cause 
des problémes diagnostiques et physiopathologiques qu’elle souléve. 

Nous résumerons ici, briévement, 3 observations de malades ayant cette associa- 
tion de troubles neurologiques et d’achylie gastrique, mais ou les stigmates sanguins 
de l’anémie pernicieuse sont absents. 


Obs. 1. — M™e Ma..., 50 ans. Début 1953, par paresthésies des membres inférieurs, 
puis maladresses des mains. Depuis septembre 1954, marche difficile. 

Hospitalisée & Saint-Antoine, en octobre 1954, on constate : 

Un syndrome cordonal postérieur important (signe de Romberg, perte complete 
position orteils, abolition de la sensibilité au diapason, abolition des réflexes achil- 
léens, rotuliens trés faibles. L’atteinte des membres supérieurs est nette, mais moins 
intense : épreuve doigt nez mal faite, réflexes stylo-radiaux et cubito-pronateurs 
abolis, pas d’astéréognosie) ; 

— Un syndrome pyramidal discret (paralysie des fléchisseurs des membres infé- 
rieurs 4 prédominance proximale. Réponse variable des cutanés plantaires) ; 

Un nystagmus horizontal bilatéral. 

Chez cette malade qui n’est pas une éthylique, il n'existe aucune étiologie infec- 
tieuse (réactions sérologiques de la © négatives. Le L. C.-R. est normal), ni toxiqu 
(une injection unique d’acétylarsan pour une angine il y a 5 ans qui occasionna un 
malaise avec perte de connaissance, ne nous permet pas de retenir une étiologie arseni- 
cale). Ce tableau de sclérose combinée évoluant progressivement depuis un an, nous 
incita & rechercher l’existence d’une maladie de Biermer. 

Pas de paleur cutanée et muqueuse, pas d’asthénie, amaigrissement important 
au cours de cette derniére année. La langue est lisse et dépapillée. 

Formule sanguine : G. R. 3.700.000 ; hémoglobine 72 p. 100 ; VG 1; le dia- 
métre moyen des hématies est normal. La moelle sternale ne montre qu'une discréte 
réaction myéloide, le rapport érythroleucocytaire est normal. Il n’y a aucune cellule 
de la série mégalocytaire. 

Chimisme gastrique : achlorhydrie compléte aprés épreuve a histamine (constatée 
i 3 examens faits en 2 mois). 

La gastroscopie (P* agr. Ch. Debray). Gastrite atrophique caractérisée par un amin- 
cissement de la muqueuse qui a un aspect pale, les plis sont peu nombreux surtout a 
la face postérieure. I] existe, en outre, une antrite érythémateuse d’intensité mo 
dérée, 

La biopsie gastrique (P™ ag. Ch. Debray) sur fragments de la muqueuse fundique 
et de la muqueuse fundo-pylorique : la muqueuse est trés mince avec scléro-atrophie 
du chorion. Les glandes sont rares, groupées en petits beuquets dont presque toutes 
les cellules sont cubiques ou cylindriques claires. La réaction inflammatoire inters- 
titielle est discréte. 

En conclusion : image d’atrophie gastrique avec sclérose interstitielle. 

Radiographie gastrique : images de transit normal. 

Cette malade soumise a la vitamine B 12 a fortes doses (1000 y par jour pendant 
50 jours) ne devait guére modifier son tableau neurologique. Cependant, elle reprend 
4 kilos et la marche est moins difficile. Formule sanguine inchangée, moelle normale 
achylie gastrique persistante. 
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Obs. 2. — M™e Gri..., 63 ans, hospitalisée en juillet 1951 & la Clinique Neurolo- 
gique de la Salpétriére (P™ Alajouanine) pour des troubles de la marche apparus bru- 
talement en avril 1951. 


A l’examen il existe 


— Un syndrome pyramidal bilatéral marqué par une diminution de la force des 
fléchisseurs des membres inférieurs et un signe de Babinski bilatéral, des réflexes 
rotuliens vifs et diffusés avec clonus de Ja rotule alors que les achilléens sont trés 
diminués ; 


— Un syndrome cordonnal postérieur (abolition position orteils et sensibilité au 
diapason, talon-genou perturbé, doigt-nez mal exécuté, surtout a droite). 


Une atteinte du faisceau spino-thalamique marquée par une hypoesthésie a la pi- 
qure, au tact, au froid et au chaud. 

Chez cette femme, on ne retrouve pas d'étiologie toxique ou infectieuse (L. C.-R. 
normal). 

L’examen hématologique montre : G. R. : 4.050.000; Hgb. 75 ; g. 0,93. 

La moelle sternale est normale (D* Blatrix). 

Par contre, il existe une achylie gastrique totale aprés épreuve a l‘histamine. 

Radio gastrique normale. 

Un traitement par Vit. B. 12 (45 y par jour pendant un mois) n’améliore que son 
état fonctionnel. Elle sort de l’hépital en marchant un peu mieux, mais l’examen 
neurologique et sanguin est peu modifié. Nous avons revu cette malade en 1952 et 
1954. Elle n’a pas pu reprendre son travail car sa démarche est trés instable. 

En 1954, nous constatons cependant une amélioration de son syndrome neuro- 
logique : 


Au point de vue moteur : diminution de la force des fléchisseurs des membres infé- 
rieurs, prédominance proximale. Réflexes rotuliens vifs, réflexe cutané plantaire en 
flexion des deux cdétés. 

Au point de vue sensitif : fourmillements dans les mains et les pieds, quelques 
erreurs de position des orteils, épreuves talon-genou et doigt-nez mal exécutées. 
Romberg sensibilisé. 

La malade refuse un nouveau tubage gastrique et la ponction sternale. Cependant 
une formule sanguine remontant & 6 mois montre : 4.500.000 G. R. avec 90 p. 100 
d’Hgb (G. : 1). 

Noter que depuis décembre 1951, cette malade n’a recu aucun traitement anti- 
anémique (ni Vit. B 12, ni acide folique, ni hépatothérapie). 

Cette observation est particuliérement intéressante du fait que le syndrome de 
sclérose combinée de la moelle avec achylie persiste depuis 3 ans 1/2 sans que soit 
apparue d’anémie, et cela en l’absence de tout traitement. depuis 3 ans. 


Obs. 3. — L’observation de M@e Le... se déroule en deux épisodes : 

En 1937, premier épisode de fourmillements dans les jambes accompagnés bientét 
d'une diminution de force et de sensation d’engourdissement des pieds et des jambes 
qui sont hypoesthésiques. Nous n’avons pas de précisions médicales sur ce syndrome 
de paraplégie flasque, sans troubles sphinctériens, qui va persister inchangé jusqu’en 
1940, époque ot tout rentre spontanément dans l’ordre. M™e L... méne une vie nor- 
male jusqu’en octobre 1954. 

C’est alors que commence la deuxriéme période marquée d’abord par une sensation 
de lourdeur, de fatigabilité des membres inférieurs, et un mois aprés, la malade ne 
peut se tenir debout ni marcher sans aide. 

A l’examen (novembre 1954) on constate : 


— Une diminution de force des membres inférieurs, prédominant nettement sur les 
raccourcisseurs et au niveau des segments proximaux. Le réflexe cutané plantaire 
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d’interprétation difficile & cause de la variabilité des réponses se fait le plus souvent 
en flexion. Les réflexes achilléens et rotuliens sont abolis. 

Les troubles de la sensibilité subjective (sensation d’étirement sur le dos du pied, 
impression de sol caoutchouté si on la met debout) et objective (hypoesthésie au tact, 
piqure, froid, chaud, trés grosse diminution de perception de diapason). Tous ces 
troubles prédominant au niveau des pieds, diminuent en remontant, pour dispa- 
raitre au niveau du pli inguinal. La position des orteils est correctement indiquée. 

Nystagmus horizontal : L’examen O.-R.-L. conclut & une trés forte hypoexcita- 
bilité vestibulaire droite, de type central. 

En résumé, Les troubles de la sensibilité superficielle et profonde, 4 prédominance 
distale, l’'abolition des réflexes tendineux au membre inférieur, l’absence de signe de 
Babinski, pourraient faire poser le diagnostic de polynévrite si la topographie des 
paralysies prédominant nettement sur les raccourcisseurs des membres inférieurs, 
l’absence d’amyotrophie et des réactions électriques normales ne venaient apporter 
des preuves de l’origine pyramidale des troubles moteurs et faire admettre une parti- 
cipation médullaire importante, sinon prédominante dans ce syndrome de paralysie 
flasque sensitivo-motrice. 

Le reste de l’examen n’oriente vers aucun diagnostic étiologique particulier. Pas 
de spécificité, (Réaction de Nelson négative dans le sang et le L. C.-R.) 

L’encéphalographie gazeuse montre un liquide périspinal et péricérébral rigou- 
reusement normal, qui ne permet pas de retenir le diagnostic de sclérose multilo- 
culaire envisagé devant ces deux poussées successives de paraplégie. 

La malade n’est pas pale, sa langue est lisse mais pas franchement dépapillée. 


L’examen du sang : 3.840.000 G. R. ; Hgh 70 p. 100. 

Valeur globulaire : 0,92. 

Volume globulaire : normal. 

La moelle sternale est normale. 

Pas de mégaloblastose. 

Le tubage gastrique montre une achylie avec absence totale d’acide chlorhydrique 
libre aprés épreuve a l’histamine. 

La gastroscopie faite dans le service du Dt Ch. Debray révéle une atrophie en 
nappe de l’estomac prédominant a la face antérieure qui est absolument lisse. 

Les radiographies de l’estomac sont normales. 

Il faut noter que la malade qui n’est pas une éthylique et qui n’a aucun trouble 
digestif, n’a regu aucun traitement depuis 1940, et qu’elle ne mange pas de foie de 
veau. Un examen histologique de la muqueuse gastrique et un dosage de vit. B 12 
dans le sang sont en cours. 


Dans ces trois observations, comme dans le cas d’Alajouanine, les 7 cas de Jewes- 
bury, les 2 cas de Badenoch, le cas de Girwood, nous retrouvons les mémes traits : 

1° L’atteinte neurologique progressive est calquée en tous points sur celle constatée 
dans l’anémie pernicieuse. 

En effet, il peut s’agir d’une sclérose combinée de la moelle dans laquelle prédo- 
mine au début le syndrome pyramidal (Obs. Alajouanine, obs. personnelle n° 2), ou 
bien o le syndrome cordonal postérieur l’emporte (obs. 1), ou d’un syndrome poly- 
névritique. 

2° L’achylie gastrique, avec l’absence totale d’acide chlorhydrique libre aprés 
épreuve a l’histamine, est toujours retrouvée. Elle est persistante, ne cédant pas 4 un 
traitement massif par la Vit. B 12 (obs. 2). 


3° Il n’existe pas de stigmates sanguins ou médullaires d’anémie pernicieuse. 
Certes, il existe un trés discret degré d’anémie (G. R. aux environs de 4.000.000), 
mais le diamétre moyen des hématies est normal. La valeur globulaire égale ou infé- 
rieure & un. La moelle sanguine ne montre aucune cellule de la lignée mégalocytaire. 
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4°- L’évolution de ces neuropathies achyliques est variable. En effet, dans la plu- 
part des observations ayant un recul de quelques années, on voit, au bout de 6 mois 
dans le cas d’Alajouanine, de 1 @ 2 ans dans les cas de Jewesbury, apparaitre les signes 
de l'anémie pernicieuse qui manquaient au début. On constate alors, soit a l'occasion 
d'un examen systématique, soit plus souvent & caused une rechute, une anémie impor- 
tante, franchement hyperchrome, et l'examen de la moelle sternale met en évidence 
des mégaloblastes typiques. Le syndrome neuro-anémique de la maladie de Biermer 
est maintenant complet. 

Cependant, on ne saurait affirmer qu’il s’agit la d’une évolution inéluctable, comme 
en témoigne notre observation 2, notre malade reste indemne de toute atteinte 
sanguine 3 ans 1 /2 aprés le début de ses troubles neurologiques. 


5° Si l'on ajoute que dans certains de ces syndromes neuro-achyliques, on a pu 
constater que le taux de la vit. B 12 était franchement abaissé (inférieur 4 130 uu y 
ml. Jewesbury) et que l'étude de l’absorption gastrique de Vit. B 12 marquée, montre 
que dans les deux cas de Badenoch, l’absorption était trés diminuée, il n'y a aucun 
doute que ces formes font partie intégrante du groupe Biermérien. 


Elles s’en individualisent cependant par l’évolution dissociée du syndrome neuro- 
logique et du syndrome anémique. 

Qu’une sclérose combinée, qu’une polynévrite puissent étre avec l’achylie gastri- 
que, pendant des mois, voire des années, la seule manifestation clinique d’une ma- 
ladie de Biermer, souléve un certain nombre de problémes diagnostiques et physio- 
pathologiques. 


Le probleme diagnostique. 


Sur le plan diagnostique, l’existence de telles formes doit nous éviter de commettre 
des erreurs par défaut et de méconnaitre un état carentiel prébiermérien. 

En effet, en présence d'un syndrome neurologique évocateur de syndrome neuro- 
anémique mais sans signes d’anémie pernicieuse, il ne faut pas rejeter ce diagnostic 
et pratiquer systématiquement un examen du chimisme gastrique. 

Si celui-ci révéle une achlorhydrie compléte aprés épreuve a l’histamine, on pourra 
par la gastroscopie et par la biopsie gastrique, qui est actuellement un examen tech- 
niquement facile et sans danger, préciser |’état de la muqueuse gastrique (Doig et 
coll.). 

Si celle-ci montre une atrophie importante des glandes fundiques avec disparition 
des cellules principales et pariétales, et métaplasie intestinale, caractéristique des 
gastrites atrophiques de l’anémie pernicieuse, le diagnostic sera fortement orienté, 
et on peut admettre le bien-fondé d’un traitement dans ce sens. 

Cependant, une hypochlorhydrie, voire une achlorhydrie, peuvent relever d’au- 
tres causes et les données de la biopsie préter a discussion avec d'autres étiologies, 
infectieuses ou toxiques (éthylique notamment). Dans ces cas, d'autres investiga- 
tions, qui ne sont pas aujourd'hui de pratique courante, pourraient cependant per- 
mettre de montrer les liens qui existent entre ces formes et l’anémie pernicieuse 
(étude de l’absorption gastrique de la vit. B 12 marquée, dosage de la vit. B 12 dans 
le sérum et dans le foie, étude de |’élimination urinaire de |'acide folique, etc...). 

Ce sont des investigations de cet ordre qui permettront non seulement de préciser 
notre diagnostic clinique mais aussi de répondre a certains problémes physio-patho- 
logiques encore en suspens. 


Le probleme physio-pathologique. 


Comment expliquer la dissociation du syndrome sanguin et du syndrome neuro- 
logique ? 

N’admet-on pas, en effet, que l'un comme I’autre relévent de l’absence d'une subs- 
tance dont l’absorption intestinale nécessite la présence d’un facteur sécrété par la 
muqueuse gastrique, substance emmagasinée dans le foie, et qui parait indispen- 
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sable a la maturation normale des érythrocytes et a l’intégrité du névraxe, en parti 
culier de la moelle ? 

De trés nombreuses preuves concordent pour admettre l’identification de cette 
substance avec la Vit. B 12. Celle-ci n’est-elle pas diminuée dans le sérum et le foie 
des Biermériens, n’a-t-elle pas une action réparatrice spectaculaire sur l’anémie, et, a 
un degré moindre, sur les troubles nerveux. 

Fidéle a cette conception uniciste, Girwood avance une explication au probléme 
posé par ces neuropathies sans anémie, en écrivant que l’'anémie mégaloblastique de 
l'anémie de Biermer n’est qu'une manifestation tardive de déficience généralisée en 
vit. B 12. 

Cependant, un certain nombre de faits restent inexpliqués dans cette hypothése. 

Sur le plan clinique : l’existence d’anemies pernicieuses sensibles a la Vit. B 12 
sans aucun trouble neurologique subjectif et objectif, affirme la réalité de cette disso- 
ciation et s’inscrit contre une explication qui impute tel ou tel aspect a des simples 
variations quantitatives de Vit. B 12. 

Sur le plan thérapeutique, on ne peut non plus manquer d’étre frappé par l’action 
spectaculaire de la Vit. B, 12 sur l'anémie alors que la réparation des troubles nerveux 
est le plus souvent lente et incompléte. Sil’on peut objecter, avec Hyland, que le trai- 
tement n'est efficace que dans les six premiers mois et qu'il ne peut avoir d'action 
sur des lésions nerveuses cicatricielles, il n’en reste pas moins que la réparation san- 
guine est bien supérieure & la réparation nerveuse. 

Sur le plan biologique, enfin, rappelons l’action dissociée de l’acide folique, remar- 
quable sur l’anémie, néfaste a fortes doses sur les troubles neurologiques. 

Sans pouvoir conclure a l’unicité ou a la dualité des facteurs responsables des signes 
nerveux et sanguins dans l’anémie de Biermer, l’existence de troubles neurologiques 
longtemps isolés, et les diverses considérations que nous venons d’exposer, nous 
aménent a envisager a l’origine des scléroses combinées au cours des syndromes Bier- 
mériens, un trouble carentiel plus complexe qu'une simple avitaminose B 12. 
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Discussion. 


M. Bonpuetue. — I sera sans doute plus aisé d’aborder la discussion par le fait 
concret présenté par M. Boudin. Il s’agit d’un cas classique de «syndrome neuro-ané- 
mique sans anémie » ; l’examen hématologique est normal, mais il existe une achylie 
gastrique. 

J’ai observé un certain nombre de cas analogues dont l'étude hématologique a été 
faite par G. H. Lavergne. Voici les conclusions auxquelles nous sommes arrivés. 
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Si l'anémie est discréte — a plus forte raison si elle n’existe pas — le myélogramme 
ne donnera pas une image évidente de maladie de Biermer. Mais une étude attentive 
des éléments sanguins permettra toutefois de déceler certaines anomalies : 


— dans le sang circulant 


Pour les hématies: hyperchromie légére (1,15-1,2), macrocytose légére (100-120u3 
au lieu de 90 environ), légére augmentation du diamétre moyen (8-8,3). 

Pour les leucocytes : polynucléaires hypersegmentés, déviation vers la droite de 
la formule d’Arneth. 


~ dans la moelle : augmentation des érythroblastes jeunes, éléments a tendance 
mégaloblastique. Enfin anomalies des leucocytes granuleux avec éléments de grande 
taille sur toute la lignée. 

Ces anomalies morphologiques ne sont que des nuances, et encore ne sont-elles 
pas toujours toutes réunies. Mais elles méritent dans de tels cas d’étre trés soigneuse- 
ment recherchées car, si d’un point de vue purement hématologique, elles peuvent 
déja donner une présomption, associées & un syndrome neurologique de type neuro- 
anémique, elles prennent une valeur diagnostique considérable. 

Ces stigmates d’une maladie de Biermer non encore manifeste nous semblent d’au- 
tant plus authentiques qu’on les voit s’atténuer ou disparaitre a la suite des traite- 
ments par les extraits hépatiques ou la vitamine B 12. (Disons incidemment que les 
syndromes neuro-anémiques sont les seules affections neurologiques pour lesquelles 
la vitamine B 12 nous a donné des améliorations objectives). 

Les neuropathies groupées par M. Lafon et ses collaborateurs sous le nom de « syn- 
drome neuro-anachlorhydrique », débordent largement le cadre des syndromes 
neurologiques observés au cours de l’anémie de Biermer (que celle-ci soit apparente 
ou cachée). N’en retenons que l’exemple de deux cas de maladie de Friedreich. 

On peut alors se demander si dans certains cas l’anachlorhydrie n'est autre chose 
qu’un phénomeéne fortuit (dans les deux cas cités de maladie de Friedreich par 
exemple) et si, dans d’autres cas, il ne s’agit pas de classiques syndromes neuro- 
anémiques, sans anémie évidente, mais dont un examen hématologique orienté dans 
le sens que nous avons indiqué aurait révélé des stigmates de maladie de Biermer. 

C’est pourquoi le « syndrome neuro-anachlorhydrique » ne me semble pas réunir 
les qualités d’une authentique entité nosologique. 


Hématome du centre ovale par rupture d’anévrysme infectieux, 
par MM. R. Laron, P. Pacis, R. LapauGe, P. ComELape et B. Viao- 
VITCH. 


Les hématomes intracérébraux ne seraient pas exceptionnels au cours des endo- 
cardites malignes, si l'on en croit une statistique récente de Krimsky et Meritt, men- 
tionnée par Chavany, qui fait état de 6 hématomes, diagnostic d’autopsie, sur 31 cas 
d’endocardite avec manifestations cérébrales. Ces chiffres ne sont pas cependant 
confirmés par Donzelot qui n’enregistre aucun cas d’hématome intracérébral sur 
220 observations d’endocardite infectieuse subaigué. 

L’origine anévrysmale, par rupture d’un petit anévrysme infectieux, est souvent 
évoquée, mais rarement démontrée tant du vivant du malade qu’a la vérification 
nécropsique. 

Aussi il nous a paru intéressant de verser au dossier des hématomes intracérébraux 
des endocardites malignes, une observation d’anévrysme infectieux comportant une 
documentation anatomo-radiologique précise. 


R... Joseph, 42 ans ; observation n° 18.357. 

A 12 ans, maladie de Bouillaud avec insuffisance mitrale ; récidive a l’ Age de 18 ans 
sur le mode cardio-articulaire. 

Depuis l’Age 32 ans, syndrome douloureux abdominal fébrile épisodique. 
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Depuis le début de mars 1954 : amaigrissement rapide et important, élévation ther- 
mique intermittente aux alentours de 39°5-40. I] est admis le 17 mai 1954 dans un 
Centre hospitalier voisin, ot l'on constate un purpura des membres inférieurs, une 
hépatosplénomégalie, un souffle systolique dinsuffisance mitrale, une température de 
39° 5. 

Hémogramme : Globules rouges 4.500.000 ; globules blancs 4.880. 

Formule leucocytaire : polynucléaires neutrophiles : 73 p. 100 ; mononucléaires : 
27 p. 100. 


Signe du lacet positif. 





Fig. 1. — Temps artériel. Profil. Déroulement de la cérébrale antérieure ; abaissement de la 


cérébrale postérieure anévrysme de la pariétale postérieure 


Temps de coagulation normal. 

Vitesse de sédimentation globulaire : 40 mm pour la premiére heure. 

Urines : hématies microscopiques. 

Quelques jours aprés son admission, syndrome méningé de courte durée avec hyper- 
tension du L. C.-R. ; quelques hématies a l'examen du liquide. 

Le traitement antibiotique, comportant pénicilline, streptomycine et isoniazide, 
entraine la sédation rapide de l‘hyperthermie ; commencé le 19 mai 1954, il est inter- 
rompu le 13 juin 1954. Cing jours aprés l’arrét des antibiotiques, le 18 juin, éléva- 
tion thermique a 39°, suivie le 19 juin de l’installation brutale d’une hémiplégie 
gauche totale, proportionnelle, avec déviation du regard vers la droite, légére obnu- 
bilation, sudation importante ; en outre, le malade accuse de vives céphalées pariéto- 
temporales droites. 

A l’admission a la Clinique des Maladies Mentales et Nerveuses, le 22 juin 1954, 
le malade est assez obnubilé, transpirant abondamment, bien que sa températuree 
soit & 36° 7 ; la respiration et le pouls sont normaux. I] existe une hémiplégie gauche 
proportionnelle, flasque, avec paralysie faciale gauche de type périphérique et signe 
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de Babinski gauche ; il y a, en outre, hémihypoesthésie gauche, superficielle et pro- 
fonde, hémianopsie gauche. 

\ l'examen cardiaque, on note un souffle systolique d’insuffisance mitrale ; la 
tension artérielle est & 10/6. Il n’y a pas d’hépatosplénomégalie, on ne constate au- 
cune modification tégumentaire, en particulier pas de purpura. 

\ examen du fond d’wil : léger flou du bord basal des deux papilles, dilatation 
veineuse avec pouls veineux spontané ; pas d’hémorragie ni d’exsudat ; la T.A. C. R. 


est a 30 a droite et de 60 a gauche. 





eri ti 


Fig. 2 Temps artériel. Face. Anévrysme visible a la partie supérieure de l'insula ; déplacement 
transversal vers la gauche de la cérébrale antérieure. 


L’eramen E.E.G. indique une focalisation temporale droite avec souffrance sous- 
corticale. 

L’angiograph le carotid ne droite montre 

Sur le cliché de profil, la présence d'une tache opaque qui se projette sur le trajet 
d’une des branches superficielles de la sylvienne et qui se précise trés nettement au 
temps artériolo-capillaire (fig. 1). Sur le cliché de face, l’anévrysme se localise au 
fond de la vallée sylvienne, au contact de l’insula ; il existe en outre un déplacement 


transversal de la cérébrale antérieure vers la gauche (fig. 2). 
REVUE NEUROLOGIOUE, *. 91, N® 5, 195% 25 





70 SOCIETE FRANCAISE DE NEUROLOGIE 





Les autres examens complémentaires fournissent les résultats suivants 
Vitesse de sédimentation globulaire : 23 mm pour la premiére heure. 
Hémogramme 


+. 300.000 
10.000 


Globules rouges : 
blanes cecces 





Fig. 3 Coupe hémispheérique horizontale. La cavité hématique intéresse la presque totalit 


centre ovale, débordant sur l'insule et le noyau lenticulaire. 


Formule leucocytaire 


Polynucléaires neutrophiles . 72 p. 100 
éosinophiles 2 p. 100 
Lymphocytes a ‘ 24 p- 100 
Monocytes . 2 p. 100 
Klectrophorése serique 
Albumine — ; 13,5 p. 106 
Globuline Oy + E 5.5 p. 100 
Xe 12,5 p. 100 
3 16 p. 100 


’ 99.5 p. 100 





di 
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Les hémocultures et myélocultures, sur bile, bouillon et milieu anaérobie se ré- 
vélent par la suite négatives. 

Le malade décéde dans la nuit qui suit son admission a la clinique ; seul, l’encé- 
phale a pu étre prélevé. 


A leramen anatomique : Le cerveau est cedématié, un suintement hémorragique se 
fait le long de la vallée sylvienne, au fond de laquelle on découvre l’anévrysme, de la 
dimension d’une petite bille, situé sur la pariétale postérieure, a la partie toute supé- 
rieure et postérieure de la région insulaire. 





Fig 


A Coupe de UCanévrysme qui montre la présence de plusieurs thrombus en saillie dans la 
cavité, Deux thrombus inférieurs sont plus anciens le thrombus supérieur parait de constitu- 


tion plus recente 


Cerveau : Les « oupes verticale et horizontale (fig. 3) mettent en évidence un trés 
volumineux hématome de I'hémisphére droit intéressant de facon presque élective le 
centre ovale dans lequel il creuse une trés importante cavité qui ne respecte que la 
partie toute postérieure de la couronne rayonnante. Cette cavité est limitée en dehors 
par l’insula, en dedans par le noyau lenticulaire, tous deux partiellement intéressés 
par le processus ; la capsule interne est indemne. On doit noter, enfin, un déplace- 
ment massif vers la gauche de l'ensemble du systéme ventriculaire et des formations 
opto-striees. 


inévrysme : Un prélévement aseptique a été pratiqué et ensemencé sur diffé- 
rents milieux de culture ; il n’a donné lieu a aucune constatation bactériologique 
particuliére. 

La coupe macroscopique de l’'anévrysme montre que sa cavité est partiellement 
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obstruée par plusieurs thrombus d’ages différents (fig. 4). A l’examen histologique 
(Dt Loubatiére) on note la présence d’un volumineux thrombus (fig. 5) dont la péri- 
phérie, vraisemblablement constituée par les tuniques artérielles dissociées par la 
suffusion intrapariétale, est le siége de nodules inflammatoires & polynucléaires réa- 
lisant l’aspect de micro-abces (fig. 6). La paroi de l’anévrysme est dans son ensemble 
extrémement modifiée ; il est difficile d’y identifier une structure artérielle. Les 
artéres et les veines périphériques (vasa-vasorum) sont sans altération. 





DS geen, 
4 May 


Fig. 5. - 1 Lexamen histologique : volumineux thrombus obstruant la plus grande partie de la 
cavité anévrvsmale, surtout dans sa portion interreure 


Résumé : Maladie de Bouillaud récidivante avec valvulite mitrale, tardivement 
compliquée d’un état septicémique de type oslérien (purpura, hépato-splénomégalie, 
hématurie et hémorragie méningée microscopiques, état fébrile). Sédation momen- 
tanée du syndrome infectieux par antibiothérapie. Peu aprés l’arrét prématuré du 
traitement, installation brutale d'une hémiplégie avec hémianesthésie et hémianopsie 
gauche. Le diagnostic d’hématome du centre ovale, par rupture d’anévrysme, porté 
a langiographie, est confirmé a la vérification nécropsique. La nature infectieuse 
de l’anévrysme est précisée par l'examen histologique. 


Cette observation 4 laquelle manque toutefois la confirmation bactériologique, 
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semble, cependant, du fait de lévolution clinique, de l’expression symptomatique, 
des constatations histologiques, rentrer dans le cadre du syndrome oslérien. 

Son intérét tient a ce qu'il a été possible d’identifier un hématome a l’origine du 
syndrome neurologique compliquant cette endocardite, et d’apporter la confirma- 
tion anatomo-radiologique de l’origine anévrysmale de la collection hématique. 





Fig. 6 Les tuniques artérielles, dissociées par la suffusion intrapariétale, sont le siége de nodules 


inflammatoires 4 polynucléaires réalisant l’aspect de micro-abcés. 


Létiologie infectieuse de certains anévrysmes intracraniens (par thrombo-arterite 
néecrosante), souvent soutenue, rarement objectivée, est dans cette observation dé- 
montrée de facon précise. 
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Anévrysme artério-veineux profond (noyaux de la base) chez un 
enfant. Etude clinique et artériographique, par MM. \npni-Tno 
MAs. M. Davin et J. AvuRIAGUERRA. 


Parmi les anévrysmes arério-veineux les anévrysmes sus-tentoriels sont de beau- 
coup les plus fréquents. La région rolando-pariétale semble en étre le siége de prédi- 
lection. Les anévrysmes artério-veineux siégeant au niveau des noyaux gris centraux 
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sont beaucoup plus rarement signalés, c’est pourquoi nous croyons intéressant de 
rapporter l’observation d’un enfant porteur d’une telle lésion. Chez ce malade qui 
présentait un syndrome hémiplégique progressif accompagné de mouvements anor- 
maux, le diagnostic de tumeur cérébrale semblait le plus vraisemblable, méme aprés 
pneumographie. Mais il dut étre rectifié aprés l'angiographie carotidienne qui décela 
existence d'une malformation vasculaire. 


Mim... Yves, 11 ans, nous es tenvoyé a la consultation de Il’hépital Henri-Rousselle 
pour des troubles moteurs dont le début remonterait 4 un an. 





Fig. | I neéph ilographie fractionneésr 


{ntécédents personnels. Né a terme aprés un travail normal et une présentation 
céphalique. Son développement est également normal : développement de la marche 
et du langage. Il a présenté cependant des convulsions a deux reprises au cours de 
poussées dentaires et, pendant une courte durée, des terreurs nocturnes. Son dévelop- 
pement affectif ne montre aucun caractére d’anormalité. La scolarité évolue sans 
difficultés particuliéres. A lage de 3 ans cet enfant a présenté un subictére qui a dure 
8 jours, et par la suite des maladies infectieuses banales, rougeole, varicelle non 
compliquées. La cutiréaction est négative, les appareils pulmonaire et cardiaque 
sont normaux. 

Antécédents héréditaires. Il n’y a rien de particulier & signaler chez les parents 
sauf une tuberculose pulmonaire chez le pére. 
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Encéphalographie fractionnée. Processus expansif de la région thalamique droite. 





Fig. 3 Angiographic carotidienne droite, 
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Histoire de la maladie. — ly a unan Yves rencontre de la difficulté a se servir de sa 
main gauche ; ses mouvements deviennent plus maladroits par manque de force et 
en raison d'un léger tremblement. Il y a un an apparait également une difficulté a la 
marche. Depuis 2 mois, les troubles s’aggravent nettement. La marche devient 
encore plus difficile, le tremblement augmente et apparaissent des mouvements 
anormaux. 

A lexamen, dans la position debout, on remarque que le bras gauche se rejette 
parfois en arriére et méme lorsque le bras est relaxé on peut percevoir au niveau du 
pouce de petits mouvements de flexion et d’extension. Lorsque l'enfant met son 
bras dans la position du bras tendu, on constate des mouvements d’élévation, d’a- 





baissement et d’écartement du membre supérieur. Au niveau de la main on remarque 
des mouvements de flexion-extension d’écartement des doigts. Lorsqu’il serre la 
main droite son bras gauche se rejette en arriére., 

Lors de la marche, l'enfant traine sa jambe gauche ; le membre supérieur gauche 
est collé sur le flane afin de freiner un ballant exagéré, Au cours de ce déplacement 
on note quelques secousses au membre supérieur gauche. Le saut sur le pied gauche 
est impossible. Si l’on cherche le ballant dans la position debout on remarque que 
celui-ci est exagéré dans tous les segments du membre supérieur gauche. L’extensibi- 
lite est plus marquée & gauche qu’a droite et plus importante au niveau du membre 
supérieur qu’au niveau du membre inférieur, I] existe un signe de Raimiste gauche. 
Les réflexes ostéo-tendineux sont plus vifs 4 gauche ; il existe une ébauche du clonus 
du pied et de la rotule. Les signes de Barré et de Mingazzini sont positifs de ce méme 
coté. Le cutané plantaire est en extension. Les réflexes cutanés abdominaux sont nor- 
maux ; les réflexes crémastériens sont vifs. 

La diadiococinésie est moins bonne a gauche, le renversement de la main est dé- 
composé, Le pendulisme est net au cours de la recherche du réflexe olécranien et 
rotulien, 
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L’épreuve du doigt sur le nez ou sur loreille s'effectue par un mouvement dé- 
composé et s‘accompagne de secousses opposionnistes. L’épreuve du doigt accom 
pagné améliore plutét le mouvement. L'épreuve du talon sur le genou s’effectue 
plus normalement 

Yves est incapable de dessiner ou méme de tracer de simples traits avec la main 
gauche. On doit noter que dans les mouvements bimanuels il se sert de sa main 
gauche. 

L’examen de la sensibilité ne montre pas de troubles appréciables de la sensibilité 
superficielle ou profonde. Pas de modifications nettes au compas de Weber. La stéréo- 
gnosie est normale. La mére fait cependant remarquer que l'enfant ressent les cha- 
touillements moins bien au niveau du pied gauche qu’au niveau du pied droit. 

I] existe une légére parésie faciale gauche. La motilité oculaire est normale. On ne 
trouve pas de secousses nystagmiques, Du point de vue trophique on note une graci- 
lité de la main gauche, main moins large avec développement unguéal cependant 
normal. 

Le fond d’ceil est normal. L’acuité visuelle de 10/10€* des deux cétés. Le champ 
visuel est normal. 


E. E. G. : trés bon rythme alpha, légérement plus ample 4 droite qu’A gauche. On 
note sur les régions postérieures droites (occipitale et temporale postérieure) des acci- 
dents lents de type ondes a front raide, voire complexes pointes-ondes trés dégradées 
qui n’évoquent pas des anomalies irritatives, locales, corticales. L"hyperpnée les fait 
diffuser aux deux hémisphérs, mais la prédominance postérieure droite persiste. 

Radiographie standard du crdne : pas de modification de la structure de la voite 
cranienne. Pas de modification de l’aspect de la selle turcique ; pas de calcification 
intracranienne. Pas de disjonction des sutures. 


Encéphalographie fractionnée (D* Dilenge) : le septum pellucidum est trés légére- 
ment incliné vers la gauche et vers le bas ; sa partie supérieure se trouve trés légére- 
ment & gauche de la ligne médiane. Son axe vertical est sur le méme plan que |’axe 
vertical du 3® ventricule. Dans le plancher de la partie postérieure de la corne frontale 
droite il existe une encoche arrondie venant du bas. Le carrefour du ventricule latéral 
droit est dilaté et son plancher semble assez irrégulier. Les cornes temporales sont 
normales tout comme l’aqueduc et le 4* ventricule. Toutes les citernes et les espaces 
sous-arachnoidiens de la convexité sont bien injectés et d’aspect normal. Processus 
expansif thalamique droit (fig. 1 et 2) ? 


Examen du 1. C.-R. : 0,10 g d’albumine, 0,2 leucocytes 


Artériographie (D* Dilenge) : le contraste est trés rapidement aspiré dans une zone 
de vascularisation pathologique centrale, paramédiane, profonde, qui est constituée 
par de nombreuses fistules artério-veineuses qui sont surtout drainées par les veines 
centrales du cerveau déformées et élargies (fig. 3). L’anévrysme se nourrit essentiel- 
lement aux dépens du territoire de l’artére cérébrale antérieure. Pas d’altération des 
autres Vaisseaux, notamment de l'artére cérébrale moyenne qui se visualise d'ailleurs 
mal et pendant un temps trés court, la circulation étant trés rapide (fig. 4). 

Anévrysme artério-veineux a droite, dans la région des noyaux de la base (dans la 
série de profil, les clichés ont été tirés A une vitesse extrémement rapide ; les clichés 
de face ont été tirés & une vitesse normale) 


En résumé : chez un enfant agé de 11 ans apparai:sent progressivement un syn- 
drome hémiplégique et un tremblement cinétique de la main puis plus tard des mou- 
vements anormaux. La radiographie du crane est normale. L’E.E.G. montre des mo- 
difications en faveur d’un processus profond. 

Suspectant une néoformation on pratique une encéphalographie gazeuse. Celle-ci 
révéle un processus expansif au niveau de la région du noyau caudé et du thalamus. 
L’artériographie nous précise qu'il s’agit d'un anévrysme artério-veineux. 

Dans un travail récent sur les angiomes profonds, Hamilton Peterson admet que 
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les premiers symptémes peuvent apparaitre entre 2 et 39 ans. Ils se caractérisent par 
des hémiparésies progressives ou des hémorragies sous-arachnoidiennes ou crises épi- 
leptiques. La symptomatologie ultérieure sera motrice, sensitive, sensorielle ou 
oculo-motrice. Dans deux observations cet auteur reléve, comme dans notre cas, des 
mouvements involontaires. Notre cas est intéressant en raison de sa symptomatolo- 
gie cérébello-striée. 

La nature de cette affection n’aurait pu étre suspectée avant l’époque de l'artério- 
graphie. Cette méthode d’investigation s‘impose donc dans les hémiplégies progres- 
sives des enfants et des adolescents au méme titre que dans les hémiplégies de 
homme jeune. 

Nous avons estimé cependant que la localisation de cet anévrysme artério-veineux 
contre-indiquait toute tentative d’ablation. 


Anévrysmes sacculaires de la carotide supra -clinoidienne. Consi- 
dérations sur 12 cas, par M. Eduardo Totosa (Barcelone 


Les anévrysmes sacculaires de la carotide supra-clinoidienne sont d’une observation 
relativement fréquente. Ainsi, dans une série personnelle de 23 cas d’anévrysme sac- 
culaire intracranien (décelés par l’opération, l’artériographie ou l’autopsie), la lé- 
sion siégeait, dans 12 cas, dans la carotide interne supra-clinoidienne. 

Dandy divise les anévrysmes sacculaires de la carotide supra-clinoidienne en deux 
groupes distincts 

a) Petits anév rysmes sacculaires de la carotide interne avant sa ramification ; 

b) Anévrysmes de la carotide interne au point d’émission de ses branches ou dans 
leur voisinage. 

L’établissement de ces deux groupes nous parait quelque peu difficile a justifier 
car, aussi bien du point de vue clinique qu’anatomique, les différences entre eux ne 
sont pas essentielles. 

Le classement adopté par Pluvinage, divisant les cas suivant la direction médiale, 
antérieure ou postérieure qui suit ]’expansion du sac anévrysmatique, nous parait 
d’un plus grand intérét, car ici chacun des groupes est individualisé par un tableau 
symptomatique relativement caractéristique. 

En tenant compte, cependant, que méme dans cette derniére classification on ne 
peut établir de lignes de division exactes, nous allons commencer par donner une 
description d’ensemble de ces anévrysmes. 

Cliniquement, le symptéme initial est presque toujours une douleur dans |'ceil 
ou la région frontale du cété correspondant. Une paralysie de la III® paire homolaté- 
rale apparait généralement bientét symptéme trés caractéristique mais qui n’est 
nullement constant ni pathognomonique. 

Outre ces symptémes, on peut observer, bien qu’avec moins de fréquence, des modi- 
fications campimétriques ou des perturbations de l’acuité visuelle, une hémiplégie par- 
fois associée a de l’aphasie, des vertiges, du nystagmus, des hémorragies rétininenes, 
des convulsions, etc. (généralement dans les stades terminaux). Contrairement aux 
anévrysmes infra-clinoidiens on n’observe jamais, dans ces cas, de calcifications vi- 
sibles a la radiographie. 

Dans 8 cas de notre série, on a observé une paralysie de la III® paire homolatérale, 
et dans un cas, des paralysies incomplétes bilatérales de ce nerf. Dans un cas, deux 
épisodes de diplopie transitoire se sont produits, mais a l’examen obejctif on n’a pu 
démontrer aucune modification oculo-motrice 

Dans 3 cas de cette série on a constaté un syndrome pyramidal du cété opposé a 
la lésion. 

Un cas qui affectait la carotide droite s’est caractérisé par des douleurs fronto- 
temporales du cété droit et une hémianopsie homonyme gauche de caractére 
incongru. 
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Dans un cas on a observé une diminution massive de la vision dans I|’ceil homolaté- 


ral. 
Voici, en détail, les manifestations cliniques de chacun de nos cas : 
Cas 1 (Blas.). — Paralysie de la III® paire droite. Stase papillaire bilatérale. 
Cas 2 (Serr.). — Algies V® paire droite (1 branche). Double papille de stase. Ptosis 
droit. Hémiparésie gauche. 
Cas 3 (Man.). — Hémiparésie droite. Ebauche de syndrome pyramidal gauche. 
Cas 4 (Per.). — Hémianopsie homonyme gauche. Diminution de l’acuité dans I'ceil 


droit. Algies 17 branche de la V® paire droite. 

Cas 5 (Are.). — Paralysie partielle de la III® paire gauche. Légére exophtalmie 
gauche. Syndrome parkinsonien prédominant dans les membres gauches 

Cas 6 (Bl.). — Paralysie compléte II® paire gauche. Algies V® paire gauche (1'¢ et 
2¢ branches). Faiblesse dans les deux membres inférieurs 

Cas 7. (Lap.) — Paralysie III® paire gauche. Diminution de l’acuité et réduction 
concentrique du champ dans I’ceil gauche. 

Cas 8 (Bof.). — Paralysie IIT® paire gauche. Douleurs dans V® paire gauche (1'° 
branche). 

Cas 9 (Aune.). Pertes transitoires de la conscience. Stase papillaire bilatérale 
Diplopie transitoire. Défauts de la mémoire de fixation. 

Cas 10 (Eul.). Paralysie incomplete de la III® paire droite. Stase papillaire bila- 
térale. Sympt6mes pyramidaux bilatéraux plus accentués a gauche. 

Cas 11 (Com.). Paralysie bilatérale partielle de la III® paire. Choroido-rétinite 
bilatérale. 
Cas 12 (Rie.). Paralysie compléte de la ILI® paire gauche. Algies dans l'ceil 


gauche. 


Si nous considérons nos cas du point de vue topographique. nous voyons que tous 
appartiennent a la variété postérieure (dans laquelle le sac anévrysmatique émerge de 
la paroi postérieure de l’artére), variété sans doute plus fréquente et qui donne lieu a 
une paralysie de la IIT® paire. La morphologie de ces anévrysmes de col étroit ne 
laisse que peu de doute quant a leur caractére congénital. Il est trés probable que 
quelques-uns d’entre eux dérivent de vestiges de l'artére ophtalmique primitive, 
interprétation qui a conduit 4 l'emploi du terme : anévrysmes vestigiaux. 

Bien que le tableau clinique de ces anévrysmes soit relativement caractéristique, 
il ne suffit en aucune facon pour établir un diagnostic sir, puisque la paralysie de 
la III¢ paire peut étre produite également par des anévrysmes d'autres localisations 
carotide infra-clinoidienne, communicante postérieure, cérébrale postérieure, trone 
basilaire, etc. 

Ii faut, dans tous les cas, une confirmation du diagnostic au moyen de l’artério- 
graphie qui met facilement en évidence la lésion. Celle-ci apparait surtout dans les 
artériographies latérales, bien que parfois les projections obliques puissent donner 
des images plus démonstratives que les précédentes. Ces anévrysmes offrent presque 
toujours un étroit pédicule implanté sur la face postérieure de la carotide supra-cli- 
noidienne, généralement dans les alentours du point d’émergence de la communi- 
cante postérieure. Leur taille est en général petite et ils présentent parfois une dis- 
position bisacculaire ou multisacculaire. 


DIAGNOSTIC DIFFERENTIEL. 


Du point de vue du diagnostic différentiel il est classique d’insister sur les diffi- 
cultés diagnostiques des paralysies de la IIT¢ paire secondaires aux tumeurs de l’angle 


sphéno-caverneux, a la syphilis, etc. 








380 SOCIETE FRANCAISE DE NEUROLOGIE 


Nous voudrions cependant mettre en évidence les confusions que peuvent provo- 
quer d'autres lésions vasculaires intracraniennes non anévrysmatiques, telles que 
nous le montre un cas récemment observé par nous, Il s’agit d'un anévrysme serpen- 
tin des carotides internes (comprenant a la fois ses portions cervicales et intra-caver- 
neuses) associé 4 un hématome intracérébral pariéto-occipital droit, dont les mani- 
festations cliniques (coma, paralysie incomplete de la III® paire droite et hémiplégi« 
gauche) étaient, comme on le voit, comparables a celles de la rupture d’un ané- 
vrysme de la carotide supraclinoidienne. 





TRAITEMENT. 


Dans 3 de nos cas nous avons déconseillé le traitement chirurgical, vu l'état 
grave du patient, 4 cause de la rupture du sac anévrysmatique. 

Les 9 autres cas furent soumis & un traitement opératoire. Dans 8 d’entre eux on 
pratiqua la ligature de la carotide cervicale et dans un cas l’exposition de l’ané- 
vrysme a travers une craniotomie fronto-temporale et le clipage de son col. 

Dans les cas soumis a la ligature de la carotide, il se produisit un exitus au second 
jour de l'intervention, bien que nous ayons employé dans ce cas le clamp de Bla- 
lock-Poppen et que nous ayons relaché le clamp dés apparition d'une hémiplégie 
contralatérale. Dans les autres 7 cas, linterruption de la circulation carotidienne fut 
bien tolérée. 

Dans le cas 9 il fut fait, vu lage du malade, une ligature partielle de la carotide 
primitive (avec des résultats jusqu’a ce jour satisfaisants) et, dans les autres cas, il 
fut pratiqué une ligature totale 

Chez 3 patients (cas 6, 11 et 12) on a ligaturé exclusivement la carotide primitive 
homolatérale (dans le second cas une ligature progressive du vaisseau au moyen du 
clamp de Silverstone). Deux de ces patients (cas 11 et 12) sont de trés récente obser 
vation et doivent encore étre soumis a la ligature de la carotide interne. Dans le cas 6 
la ligature de la carotide primitive s'est accompagnée d'effets immédiats si favorables 
que le malade n’accepta pas la ligature ultérieure de l'interne, convaincu qu'il était 
cueéri, 

Dans les cas 4, 5 et 8 il fut pratiqué dés le début une ligature de la carotide primi 
tive suivie, aprés un laps de temps d’environ 3 semaines, de la ligature de la caro 
tide interne du méme cété. 

Les résultats de la ligature de la carotide ont été en principe satisfaisants. bien que 
dans le cas 5 la paralysie de la III® paire persistat sans modification. 

Dans le cas 6 la ligature de la carotide primitive gauche fut suivie de la disparitio: 
des algies et de la régression immédiate de la paralysie de la III¢ paire, de telle facor 
que 5 jours aprés, il s’était déja produit une importante récupération de la motilit: 
oculaire. 

Dans les cas 8 et 9 la ligature de la carotide primitive ne donna aucun résultat 
sensible, tandis que la ligature secondaire de la carotide interne donnait des résultats 
immeédiats évidents. Ainsi, dans le cas 8, la régression du ptosis se fit noter a partir 
du quatriéme jour de la ligature de la carotide interne et se compléta au cours des 
quatre mois suivants, et dans le 4 la ligature de la carotide interne fit disparait rs 
presque instantanément les douleurs frontales et fut suivie d'une régression lente des 
troubles hémianopsiques. 

Dandy et Poppen ont recommandé de traiter les anévrysmes de la carotide supra 
clinoidienne par l’exclusion (entre une ligature de la carotide cervicale et le clipagy 
de la carotide intracranienne par-dessus l’anévrysme). 

En tenant compte d’une part que l’insertion de ce clip peut offrir dans certains 
cas des difficultés, vu l'implantation de l’'anévrysme aux alentours du point d’émer 
gence des branches de la carotide. et, d'autre part, les résultats satisfaisants obtenus 


par simple ligature de la carotide cervicale, il ne nous a point paru opportun en aucun 
de nos cas d’effectuer le clippage intracranien. 
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ll y a lieu de se demander avant tout si les malades dont nous venons de parler 
se trouvent réellement guéris par la ligature de la carotide, et surtout jusqu’é quel 
point ils se trouvent protégés du danger d’une hémorragie ultérieure. I est intéressant 
a ce sujet de se souvenir que quelques-unes de nos observations se situent déja & des 
dates lointaines et que les malades n’ont pas présenté de troubles jusqu’a ce jour. 

Bien qu’il existe sirement dans la littérature ayant trait aux anévrysmes de la 
carotide supra-clinoidienne, des cas qui saignent aprés la ligature de la carotide cervi- 
cale, ces faits doivent étre considérés comme tout a fait exceptionnels. Des neuro- 
chirurgiens comme Jefferson et Falconer, de grande expérience a ce sujet, insistent 
sur l'efficacité de la ligature. 

Suivant Falconer, dans la grande majorité des cas, la ligature de la carotide interne 
(effectuée de préférence aprés la ligature de la carotide primitive) est suffisante pour 
obtenir des résultats satisfaisants permanents. 

I] n’est pas possible, étant donné le temps dont nous disposons pour cette commu- 
nication, de discuter en détail les opinions des divers auteurs quant au traitement 
opératoire de ces anévrysmes. Nous nous sommes limités ici 4 indiquer le résumé 
de ce que nous avons fait dans notre modeste série de cas, mais nous aurions un 
grand intérét & connaitre votre opinion quant aux indications des diverses méthodes 
chirurgicales ainsi que votre expérience personnelle sur leurs résultats. 

Nous tenons A exprimer ici nos remerciements aux D> Rodriguez-Arias, Subi- 
rana, Barraquer-Ferré et Gispert qui nous ont adressé quelques-uns des malades 

. 


de cette série. 


Neuro-ectodermose femiliale,a type de maladie de Recklinghau- 
sen chez la mére, de maladie de Sturge-Weber chez la fille, 
par MM. P. Kisser et G. ARNouLD. 


Des relations étroites existent entre les diverses neuro-ectodermoses; elles se mani 
festent par des formes de passage nombreuses de l'une a l'autre maladie. Mais on 
peut aussi observer, non plus un tableau clinique intermédiaire et comme ambigu, 
chez un sujet donné, mais chez des membres différents d’une méme famille, une 
symptomatologie caractérisant des neuro-ectodermoses différentes. 


L’observation familiale que nous rapportons appartient A ce type d’interrelations 


et suggére des considérations génétiques intéressantes. 


Observation I, -— M™€ Geneviéve M., 40 ans, entre au service de Neurologie le 
25 octobre 1951, pour une paraplégie spasmodique. Dés septembre 1950, elle avait 
ressenti une raideur du membre inférieur droit. Vers le 20 mai 1951, deux semaines 
aprés l’accouchement de son 6° enfant, la jambe droite devient douloureuse, surtout 
a la marche. Puis les douleurs s’accentuent et gagnent le membre inférieur gauche. 
Dés lors, la malade remarque qu’elle tombe facilement. En juillet 1951, elle est at- 
teinte de tularémie et l’on attribue 4 cette affection l'accentuation de son impo- 
tence. 

\ lentrée, la marche est trés difficile et ne peut se faire qu’avec appui. Les mouve- 
ments segmentaires des membres inférieurs sont 4 peine ébauchés. L’examen de la 
motilité dénote une spasticité dans la flexion et l’extension des jambes sur les cuisses. 
Les réflexes rotuliens et achilléens sont exagérés. Signe de Babinski bilatéral. Aucune 
altération de la motricité ni de la réflectivité n'est constatée aux membres supérieurs. 
La sensibilité est perturbée ; la malade éprouve des douleurs en ceinture & la partie 
moyenne du thorax. La recherche des diverses sensibilités objective d’ailleurs une 
bande d’hypoesthésie dans le territoire de la racine D4 gauche et des erreurs de per- 
ception dans les territoires sous-jacents. I] n’existe pas de troubles sphinctériens. 

P. L. : liquide clair, bloqué a la manceuvre de Queckenstedt, et contenant 0,8 cel- 
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lule au mm*, 1,17 g d’albumine, 0,34 g de globulines, 0,54 g de glucose et 7,2 g de 


chlorures. 

L’examen des téguments de la malade révéle l’existence d'une maladie de Reckling- 
hausen typique, avec neurofibromes, molluscums et taches café au lait, disséminés 
Le lipiodol, injecté par voie lombaire, s’arréte nettement au niveau du bord supérieur 
du corps vertébral D6. 

L’intervention, pratiquée le 31 octobre 1951, découvre un neurinome en sablier 
implanté sur la racine D4 gauche, dont la partie intrarachidienne, de la grosseur 
d’une noix, comprime la moelle et est reliée a la portion thoracique de méme gros- 
seur, par un volumineux pédicule qui élargit les trous de conjugaison. La tameur est 
extirpée aprés section du nerf entre deux clips. Les suites opératoires sont troublées 
rétention urinaire pendant quelques jours; évolution d'une phlébite guérie par l’hépa- 
rine. Puis, progressivement, la mobilité des membres inférieurs revient, si bien que, 
le 13 décembre, la malade fait ses premiers pas avec soutien dans la chambre et que, 
le 25 décembre, elle marche seule normalement. Depuis cette époque, la guérison est 
totale. 


Observation II. Monique, 18 ans, est la seconde des 6 enfants de la malade pré- 
cédente. Elle est examinée pour la premieére fois en février 1954, car elle a présenté 
depuis trois ans, six crises comitiales (une en 1951, 3 en 1953) dont deux successives 
dans les jours qui ont précédé son entrée. Ces crises généralisées se produisent Sans 
aura ; elles s'accompagneraient de déviation de la téte et des yeux vers la droite. 

Dans ses antécédents, deux points sont a retenir : la notion de la neurofibroma- 
tose de la mére ; l’existence chez elle d'un volumineux angiome congénital de l’hée- 
miface droite, traité par la neige carbonique. 

Cette jeune fille présente, en effet, un angiome de l’hémiface droite, couvrant la 
joue, depuis le maxillaire inférieur jusqu’a l'apophyse zygomatique. II est lisse, légé- 
rement en relief sur le plan cutané, formé de conglomérats de petits angiomes rassem- 
blés en plaques de toute taille, et laissant entre eux des plages de peau blanchatre, 
atrophiée par l’action de la neige carbonique. Il existe aussi de petits angiomes sur 
la région cervicale gauche, des télangiectasies a l’extrémité de la langue, et une tache 

café au lait » paraombilicale. 

L’étude du systéme nerveux met en évidence un tremblement fin des extrémités, 
de type émotif. La malade accuse des secousses myocloniques des deux membres 
supérieurs, se produisant irréguliérement. L’examen, cependant, montre | intégrité 
de la motricité active et passive, de la réflectivité et de la sensibilité. Il n’existe au- 
cun signe cérébelleux et les paires cr2niennes, notamment la cinquiéme, sont in- 
tactes. Les facultés intellectuelles et le comportement ne paraissent pas perturbés ; 
l’entourage signale, toutefois, une certaine instabilité de ’humeur, de l’irritabilité et 
une fatigabilité rapide. Du point de vue morphologique, on ne remarque aucune dys- 
trophie, ni aucun stigmate de dégénérescence, mise & part une légére asymétrie 
faciale. 

L’examen général est négatif. L’examen oculaire révéle un aspect normal des 
fonds d’yeux, sans image d’angiomatose rétinienne ; le tonus oculaire, de méme que 
le champ visuel, ne comportent aucune altération. Le tracé E.E.G. est trés irrégu- 
lier : les ondes théta et delta crénelées sont trés nombreuses ; des ondes théta a 5 c/s 
sont trés fréquentes ; elles prédominent a droite et sur les déviations interhémisphé- 
riques ; une bouffée de pointes-ondes s’inscrit sur toutes les dérivations et l"hyperpnée 
fait apparaitre des bouffées bilatérales d’ondes delta, & front raide et de grande ampli- 
tude. Les radiographies du crane montrent des empreintes vasculaires marquées ; 
il n’existe pas de calcifications intracraniennes. 

Une artériographie droite est pratiquée. Les clichés en série laissent voir le pas- 
sage extrémement rapide de la substance de contraste des artéres dans une veine di- 
latée de la région temporo-occipitale, de telle sorte que, dans cette zone, les temps 


artériels et veineux ne se distinguent pas. Il est hors de doute qu’il existe une anoma- 
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lie vasculaire, un court-circuit artério-veineux dans la région temporo-occipitale 
droite. Mais cette unique série d'images ne permet d’en préciser ni la morphologie 
ni l’étendue exacte. La malade ayant présenté, a la suite de cette artériographie, 
une crise d’épilepsie généralisée, suivie d'une hémiplégie gauche rapidement régres- 
sive, sans séquelles, nous nous abstenons d’autres investigations angiographiques. 

La décision neuro-chirurgicale est ajournée ; nous instituons un traitement symp- 
tomatique d’attente : 15 cg de gardénal, 10 cg d’hydantoine par jour. Depuis, la 
malade a été revue deux fois : elle n’a plus présenté de crises, ni aucun autre incident. 
L’examen neurologique est négatif. 

En ce qui concerne la famille, l’enquéte est négative : la mére affirme que ses pa- 
rents et ses fréres et scours ne présentent aucune affection nerveuse ni cutanée. En 
plus de Monique, elle a cing autres enfants (3 garcons et 2 filles) ; aucun d’eux ne 
présenterait ni angiomes ni neurofibromes. 

En résumé, la premiére malade, agée de 40 ans, est atteinte d’une maladie de Rec- 
klinghausen représentée par une neurofibromatose cutanée et par un neurinome en 
sablier, & la fois intrathoracique et intrarachidien, qui a été extirpé chirurgicalement. 
Sa fille, A4gée de 18 ans, est porteuse d'une maladie de Sturge-Weber caractérisée 
par un angiome de l"hémiface droite, des crises d’épilepsie généralisée, une malfor- 
mation vasculaire temporo-occipitale droite avec shunt artério-veineux, des télan- 
giectasies du cou et de la langue, enfin une tache café au lait paraombilicale. 

Par conséquent, deux types différents de géno-neuro-dermatoses coexistent dans 
une méme famille. Chacune des deux affections est netfement caractérisée : la mala- 
die de Recklinghausen s’affirme chez la mére, par des manifestations cutanées et 
nerveuses typiques, a l’exclusion de tout symptome appartenant aux angiomatoses ; 
tandis que se réalise chez la fille le type le plus courant de l’angiomatose de Sturge- 
Weber : la forme encéphalo-trigéminée, sans glaucome. D’aprés Danis, en effet, l’at- 
teinte oculaire ne se rencontrerait que dans 10 p. 100 des cas. La tache café au lait 
para-ombilicale est le seul élément, chez cette seconde malade, rappelant la neuro- 
fibromatose maternelle. Ainsi, loin d’étre ambigus, les tableaux cliniques de la mére 
et de la fille individualisent deux types purs de géno-neuro-dermatoses différentes. 

Cette irréductibilité symptomatologique pourrait se comprendre, puisque l’ori- 
gine dysembryoplasique de chacune des deux maladies est différente. La maladie 
de Recklinghausen correspond, en effet, 4 une dysplasie du feuillet ectodermique, et 
la maladie de Sturge-Weber a celle du feuillet mésodermique. Si l'on ajoute que l’on 
discute encore du caractére héréditaire de la maladie de Sturge-Weber, on pourrait 
done attribuer au hasard la coincidence de la neurofibromatose de la mére, et de 
l’'angiomatose encéphalo-trigéminée de la fille. 

Cependant, il parait plus logique d’admettre que mére et fille sont affectées de 
la méme tare génétique, mais que celle-ci se manifeste différemment chez l'une et 
chez l'autre. Rappelons, d’ailleurs, que la fille posséde au moins un élément de la 
neuro-ectodermose maternelle, la tache café au lait, symptéme auquel Myle ac- 
corde une grande valeur quand il se rencontre au sein d’une famille comprenant des 
cas authentiques de neurofibromatose. 

Une observation analogue & la nétre a aussi été publiée par Yakovlev et Guthrie. 
I] s’agissait d’une jeune fille atteinte de maladie de Sturge-Weber, dont la mére et 
les sceurs présentaient une neurofibromatose de type fruste. Mais comment expli- 
quer, chez les malades de Yakovlev et Guthrie, comme pour nos deux patientes, une 
spécificité symptomatologique aussi tranchée, correspondant 4 une viciation congé- 
nitale de feuillets embryonnaires différents, en supposant qu’un méme géne patho- 
logique affecte le patrimoine héréditaire des divers membres de la famille ? 

En réalité, il semble bien que la réalisation d'une maladie héréditaire dépende, 
sans doute, de l’affinité élective du géne pathologique, mais aussi et surtout, de la 
réceptivité des organes affectés. Ainsi que le dit L. van Bogaert, « la localisation des 
troubles du développement embryonnaire s’explique si l'on connait les niveaux et 
les moments fragiles de la genése de ces ébauches ». Ainsi, peut-on concevoir que, 
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suivant le moment ou se déclenche l’action du géne, un peu plus t6t ou un peu plus 
tard, suivant le stade de différenciation un peu plus précoce ou un peu plus tardif, 
atteint alors par les ébauches sensibles, une dysembryoplasie différente se créera. 

En ce qui concerne le groupe si étroitement apparenté des géno-neuro-derma- 
toses, nous pensons que l’action de l'environnement génique et du milieu ambiant 
est susceptible de déterminer une variation suffisante pour rendre compte, aussi 
bien des formes de passage présentées par tant d’individus que des diverses entités 
morbides définies, qui peuvent affecter plusieurs membres d’une famille, sous l’in- 
fluence d’une méme tare génétique 
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Périartérite noueuse a forme neurologique, par MM. M. Riser, 
J. Géraup, L. Risaut et L. GLeizes. 


I] est habituel de constater, au cours de la plupart des maladies de Kussmaul, une 
atteinte du systéme nerveux surtout périphérique. On peut discuter sur la nature 
exacte des phénoménes douloureux (polynévrite ou myosite), mais il est bien rare 
qu’au cours de l’évolution, surtout quand la maladie se prolonge, on ne puisse mettre 
en évidence une complication nerveuse. Par contre, les formes vraiment neurolo- 
giques sont relativement rares et elles ont fait l'objet, dans ces deriéres années, de 
travaux qui ont bien mis au point les faits cliniques et anatomiques les concernant 

L’atteinte de la moelle apparait comme exceptionnelle et c’est la raison pour la- 
quelle nous rapportons cette observation ott une longue histoire de troubles neuro- 
logiques, périphériques et médullaires n’a pu recevoir sa véritable étiquette qu’ave: 
l'apparition récente d’éléments cutanés caractéristiques. 


Rou... Louis, 48 ans. — Le début de l’affection se situe en juillet 1950 par un épi- 
sode cutané a type de dermatose bulleuse, pemphigoide, qui a fait porter le diagnostic 
de maladie de Durhing-Brocg. Traité par auréomycine, pénicilline et stovarsol, il 
guérit en un mois et la maladie ne laisse que des plaques pigmentées encore visibles 
sur le thorax et les flanes. 

En janvier 1951, les troubles nerveux apparaissent au cours d'un épisode fébrile 
intense, étiqueté grippe avec température a 40, grande asthénie, céphalées, courba- 
ture généralisée. Les phénoménes aigus se calment en une dizaine de jours, mais 
apparait alors le syndrome neurologique avec paresthésies dans les membres, dou- 
leurs, troubles de la marche et parésie des mains. 

Le 12 février 1951, il entre pour la premiére fois dans le service de neurologie et 
l'on constate, dés cette époque, l’essentiel du tableau clinique actuel : 

une parésie des membres inférieurs et des mains ; 

une atrophie musculaire globale mais avec une prédominance marquée au 
niveau des mains (mains d’Aran- Duchenne) ; 

des douleurs généralisées réveillées par la pression, surtout au niveau des mol- 
lets, avec présence des réflexes qui déja sont vifs, et sans troubles sensitifs objectifs. 

On pense alors & une polyradiculonévrite avec myosite d'origine grippale. 

Une P. L. donne le 15 février 1951 : 

Cellules 7, albumine 0,55, B.-W. négatif, benjoin 0000020022220000, 
et une deuxiéme pratiquée le 7 mars 1951 

Cellule 1, albumine 0,50, 


montre la disparition de la légére réaction cellulaire. 














mi 


di 























SEANCE DU 2 DECEMBRE 1954 385 


Tous les traitements mis en ceuvre sont sans effet (strychnine, vitamine B12, infil- 
trations lombaires, ondes courtes, radiothérapie) et les douleurs persistent. 

Au début de mai 1951, apparition d’un syndrome bipyramidal avec réflexes tendi- 
neux trés vifs aux membres inférieurs et double signe de Babinski. 

Il sort du service fin juin et revient le 6 février 1952. L’état est stationnaire, la 
marche est difficile tant & cause de la parésie que des douleurs. 

On retrouve le méme syndrome clinique : atrophie des mains encore accrue, syn- 
drome bipyramidal, troubles sphinctériens intermittents. 

Une iridocyclite fait soulever l"hypothése d’une maladie Besnier-Boeck-Schau- 
mann, mais une biopsie cutanée au niveau d'une plaque pigmentée montre une infil- 
tration dermique lympho-histiocytaire n’ayant aucun caractére des lésions sarcoides 
du B. B. 8. 

Toutes les hypothéses sont tour a tour envisagées et rejetées : 

- neuro-mélitococcie, mais intradermo et sérodiagnostic négatifs ; 
- polynévrite arsenicale que semble renforcer un dosage anormalement élevé 
d’As dans les cheveux (0,52 mg pour 100 g). 


En novembre 1952, épisode pulmonaire avec B. K. dans les crachats qui nécessite 
son hospitalisation dans le service de phtysiologie (P™ Morel) ou il est traité par strep- 
tomycine, P. A. S., izoniazide. Il en sort stabilisé & ce point de vue en janvier 1954, 
mais avec des séquelles radiologiques importantes bilatérales. 

Nouvelle hospitalisation a la clinique neurologique en mars 1954 ou le bilan montre 
une aggravation. Douleurs permanentes aggravées paY la contraction musculaire, 
la pression, le contact (hyperesthésie). La marche n'est plus possible qu’avec béquilles 
et au prix de viole ntes douleurs. 

Atrophie des mains avec troubles trophiques, peau séche, fine, pigmentée, 
ongles striés, refroidissement et sudation ; 
- Syndrome bipyramidal, hyperréflectivité aux membres inférieurs et supérieurs. 
Babinski bilatéral. 
Troubles sphinctériens, incontinence. 
Il y a peu de signes objectifs, simple hypoesthésie au tact, & la piqdre et au 
chaud au niveau des extrémités. 
P. L. : pression normale, pas de blocage. 
\lbumine 0,50 ; cellules 3,4; B.-W. négatif. 


Un examen O.-R.-L. fait découvrir une destruction de la partie cartilagineuse de la 
cloison nasale. 

En aotit 1954, apparition a la face interne des jambes d’éléments cutanés arrondis 
(nodules) ou allongés (cordons) trés douloureux au toucher, ayant un aspect inflam- 
matoire. 

Une biopsie permit alors de confirmer le diagnostic de périartérite noueuse. 

Depuis lors, le malade est traité par des cures discontinues d’A. C. T. H. et de cor- 
tisone. Les résultats en sont décevants. Les douleurs sont seulement atténuées au 
cours de l’administration d’A. C. T. H. (50 mg par jour), mais, par contre, les élé- 
ments cutanés se multiplient survenant par véritables poussées éruptives. Dés que 
lon augmente les doses d’hormone, apparition d’cedémes des membres inférieurs. 
La dose totale d’A. C. T. H. recue depuis le 14 aott 1954 est de 2 g 50. 

I] est important de signaler que les eramens cardiaques n’ont montré aucun signe 
anormal ni clinique, ni a l'E.E.G.T.A. 14 x 8. 

Examen hématologique : G. R. 4.670.000 ; G. B. 91.00 ; Hg 88 p. 100. 

Formule : P. N. 60; P. E.9; Lympho 11; M. M. 12; M8. 

L’examen rénal ne révéle rien. Pas d’albuminurie, culot urinaire normal, urée 
0,35. 

Biopsie : nodule cutané, & la face interne de la jambe. 

La biopsie est essentiellement constituée par un tissu granulomateux au sein 
duquel on distingue plusieurs vaisseaux modifiés. 
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1° Le tissu de fond est constitué par une quantité d’histiocytes, de lymphocytes 
agglomérés et dont les protoplasmes demeurent distincts dans l’ensemble. 

Il y a cependant de véritables petites masses syncitiales dont les noyaux sont par- 
faitement distincts avec fusion intime des protoplasmes. Mais il n’y a jamais plus 
de 2 ou 3 noyaux, sans que soit jamais réalisé le processus habituel des cellules 
géantes. 

La proportion des lymphocytes est d’environ 1/10. 

I] n’y a pas de polynucléaires, pas de plasmazellen. De-ci, de-la, quelques fibro- 
blastes avec protoplasme effilé et quelques fibrilles conjonctives 4 l’extréme périphé- 
rie de celui-ci. 

2° La plupart des coupes examinées comportent 2 ou 3 vaisseaux de moyen ca- 
libre, artérioles trés remaniées. Dans l'ensemble on est frappé par l’infiltration de la 
média et la dissociation de ses fibres, séparées par de trés nombreux histiocytes. 

L’adventice & proprement parler a presque toujours disparu et a fait place 4 une 
trés importante réaction histiocytaire. Par place, elle persiste cependant sous forme 
d’un conjonctif lui-méme trés dissocié par lesdites infiltrations. 

La média est elle-méme constituée par des faisceaux de fibres musculaires lisses 
groupés par 6 & 10 éléments sous forme de bandelettes entourés et dissociés par des 
histiocytes. Quelques-unes de ces fibres musculaires sont & peu prés intactes, mais 
elles sont dans l’ensemble rares et bien souvent sont dégénérées et remplacées par un 
tissu fibroide. 

La lame élastique interne est extrémement modifiée et il n’en persiste que quel- 
ques fragments a peine identifiables. 

Toute la portion sous-endothéliale de l’artére est intensément infiltrée et dissociée 
par de petites cellules rondes lympho- et histiocytaires. I] existe de plus une prolifé- 
ration indiscutable de la couche sous-endothéliale qui associée 4 une prolifération 
modérée et segmentaire de ]’endothélium contribue 4 rétrécir fortement la lumiére 
du vaisseau. 


Cette observation mérite quelques commentaires. 

I] s’agit ici d’une forme chronique évoluant depuis 4 ans et se présentant comme 
une polynévrite trés algique associée 4 des troubles médullaires. I] est remarquable 
qu’aprés une si longue évolution et des phénoménes douloureux d’une telle inten- 
sité on retrouve tous les réflexes tendineux avec méme une exagération et un polyci- 
nétisme qui signent associés au signe de Babinski la participation médullaire. 

Ce caractére purement sensitif de la polynévrite a été maintes fois signalé. Une 
polymyosite elle-méme trés douloureuse est, en général, associée & l’atteinte des nerfs 
et permet, dans bien des cas, d’expliquer l’absence de signes objectifs des polyné- 
vrites. L’atrophie musculaire trés systématisée au niveau des mains évoque elle-méme 
une origine médullaire ; mais il faut remarquer l’absence de fibrillations, son installa- 
tion trés rapide en quelques jours lors de la premiére poussée de la maladie. 

On trouve souvent signalée dans les observations une atrophie globale des extré- 
mités sans que soit évoquée une atteinte de la corne antérieure. 

Dans plusieurs protocoles anatomiques, les auteurs précisent bien cependant les 
lésions des cellules des cornes antérieures, des dégénérescences systématisées cordo- 
nales, parfois des foyers nécrotiques consécutifs & des thromboses artériolaires. 

Notre malade se présente bien comme un médullaire parétique, incontinent, 
atrophique, et l'association de ces phénoménes périphériques de polynévromyosite 
et de ces troubies médullaires nous semble assez évocatrice de la périartérite noueuse 
dont la grande dissémination des lésions est un caractére fondamental. 

C’est cependant sur les nodules hypodermiques que repose la certitude du diagnos- 
tic aprés biopsie, mais ils sont bien souvent tardifs et dans notre observation il a 
fallu attendre 4 ans avant qu’ils apparaissent et viennent enfin nous apporter une 
certitude. 

Au point de vue histologique la lésion est caractéristique, mais nous avons été 
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frappés par l’abondance des histiocytes et des éléments épithélioides, ce qui confére 
a la lésion un aspect subaigu qui ne se retrouve guére sur le plan clinique. Notons 
enfin l’atteinte des trois tuniques artérielles et en particulier l’épaississement de 
l'intima qui tend a oblitérer le vaisseau. Ce caractére qui, en principe, n’est pas clas- 
sique, a cependant été souvent mentionné et permet de considérer qu’on se trouve en 
présence d'une panartérite et qu’il doit exister tous les termes de passage entre la 
maladie de Kussmaul et la thromboangéite type Buerger. 

Au point de vue thérapeutique enfin, notons l’échee de 1’A. C. T. H. et de la Corti- 
sone. Les douleurs sont 4 peine atténuées et nous assistons actuellement sous A. C. 
T. H. & une poussée évolutive avec apparition de trés nombreux nodules hypoder- 


miques. 
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Réactions, automatismes, activités rythmiques du nouveau-né 
et du nourrisson (Projection de film), par M. Anpr&-THomas et 
Mile AUTGAERDEN. 


Sur la projection de ce film vous avez pu remarquer les divers types de réaction 
ou d’automatisme que le nouveau-né ou le jeune nourrisson sont capables d’exécuter : 
mouvements de l’axe corporel rigoureusement symétriques, réalisant des prises 
d’attitude et des déplacements symétriques des membres ; mouvements asymétriques 
de l'axe et simultanément des déplacements ou des attitudes asymétriques des 
membres ; des réactions unilatérales des membres trés localisées, segmentaires, 
mouvements localisés a la main, aux doigts. L’attention est encore retenue par des 
mouvements rythmiques, tels que la marche, des réactions de fuite, de dérobement 
aux stimuli susceptibles d’étre désagréables 4 un autre Age ; des réactions plus vives 
généralisées, celle de la douleur avec cri, élévation de la tonalité de la vocalise, mi- 
mique adaptée. 

D’autres rythmes d'origine végétative sont présents : le rythme de l’activité car- 
diaque le plus ancien ; la respiration s’installe rythmiquement dés la naissance, le 
cri également, avec ses reprises inspiratoires. Avant la naissance la nutrition a été 
assurée, de méme que l’oxygénation, sans apport extérieur, par voie maternelle, ce 
qui n’exclut pas d’ailleurs le fonctionnement du tube digestif, du foie, de l'appareil 
urinaire. 
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Dés la naissance, |’alimentation prend une allure rythmique. Le nouveau-né est 
apte a téter dés la naissance, mettant en jeu une synergie complexe en plusieurs 
temps, labio-glosso-pharyngée et synchroniquement l’abaissement et l’élévation de 
la machoire, alternance jouant un rdle considérable par le vide et l’aspiration qu'elle 
assure (abaissement), par la chasse qui résulte de |’élévation, la tonicité de |’ orbicu- 
laire favorisant ce jeu en maintenant clos l’orifice buccal. Le lait joue aussi son role, 
mais est-il aussi indispensable que tout aliment & un age plus avancé, pour mettre 
en branle et entretenir l’alternance des mouvements de la machoire ? 

L’observation du nouveau-né dont on interrompt la tétée, avant son terme, est 
instructive. Les premiers jours, la vue n’intervient pas encore pour déclancher les 
mouvements de la bouche et de la machoire, mais d'autres facteurs interviennent, 
tel le changement de position communiqué au poupon par l’infirmiére ; lorsqu’elle se 
dispose 4 reprendre la tétée, il n’est pas rare que la bouche et la machoire exécutent 
a vide les mouvements rythmiques de la tétée, aussi nettement qu’aprés le simple 
effleurement de la lévre. 

Nous avons décrit ailleurs les réflexes des points cardinaux, mouvements de la 
bouche, de la langue, de la téte, déterminés par le frdlement d’une commissure la- 
biale, du bourgeon médian de la lévre supérieure, du point médian de la lévre infé- 
rieure. Chez quelques enfants il n'est pas indispensable que le stimulus soit appliqué 
avec autant de précision ; les mémes réactions se produisent en quelque lieu de la 
face que le doigt ait frdlé. 

Ce déplacement de l’excitation nous a amenés a froéler le lobule nasal sur des nou- 
veau-nés de 3 a 4 jours : soit immédiatement, soit aprés une réaction d’éloignement 
de la téte d’ailleurs rythmique et de type « négation », quelques-uns ont exécuté 
rythmiquement la synergie labiale et linguale, les mouvements alternatifs de la 
machoire inférieure. Un mouvement rythmique et synchrone des paupiéres a été 
constaté une fois. Au 3° ou au 4° jour ne se trouve-t-on pas en présence d’un réflexe 
conditionné, bien qu’en cela l’expérience du nouveau-né soit trés courte ? 

L’épreuve a été renouvelée sur un nouveau-né n’ayant que cing heures d’existence 
La chance a couronné de succés cette tentative et le déroulement du film va vous 
en donner la démonstration. 

Quel que puisse étre le degré d’aptitude a cet acte dés la naissance, il nous parait 
peu vraisemblable que cet événement ait présidé a l’exécution d'une telle synergie. 
Un nouveau-né de 7 mois peut se comporter de la méme naniére, a condition qu'il 
se présente avec le comportement normal de cet age, que le poids soit suffisant. 

Il convient de se reporter aux constatations faites par les auteurs qui ont étu- 
dié l’activité de l'embryon, du foetus et en particulier celles enregistrées par Min- 
kowski : la réflectivité orale est précoce, dés le 2 ou le 3® mois la langue et le menton 
se lévent, la bouche se ferme au simple passage du pinceau sur les lévres. L’excitation 
est-elle renouy elée a intervalles rapprochés, le rythme de succion et de déglutition 
s’ébauche. Chez quelques sujets la zone réflexogéne s’étend sur un plus grand terri- 
toire, sur la face, le menton, les paupiéres. Davenport Hocher constate a son tour 
que les premiers mouvements réflexes sont provoqués par des excitations d’abord 
localisées entre la lévre supérieure et le nez, puis sur la lévre inférieure, le menton 

De cette premiére réflectivité peut donc subsister quelque chose ; chez le nouveau- 
né l’effleurement de la gouttiére labio-nasale déclenche l’élévation de la lévre supe- 
rieure, l’effleurement du menton l’abaissement de la lévre inférieure, du maxillaire 
inférieur : l'une ou l'autre excitation s’accompagne d’un déplacement cervico- 
céphalique dont l’orientation s‘harmonise avec le déplacement de l'une ou l'autre 
ley re. 

Aux étapes successives du développement, le champ de la stimulation s’est res- 
treint, limité, précisé, la réactivité s'est élargie, conformément au but poursuivi 
par l’aptitude innée. De l’embryon au foetus, du foetus au nouvau-né, de celui-ci au 
nourrisson, du nourrisson a l'enfant, réflexes ou réactions s’enchainent suivant un 
processus de plus en plus mnémonique, de plus en plus subordonné a l’affect et aux 
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besoins. Aprés la naissance, par contre, des automatismes primaires tels que la marche 
qui n’a pu sextérioriser que dans le milieu aérien, disparaissent progressivement aprés 
une durée de quelques semaines et font place 4 des automatismes définitifs. La 
marche réapparaitra, il est vrai, quelques mois plus tard, avec le méme rythme, 
tellement cette propriété est inhérente a la nature, aussi bien a l’activité de l‘homme 
qu’a la vie qui l’entoure 


Sur le début inhabituel d'un cas de myasthénie, par M. I’. Gossa. 


Mile S. W..., 23 ans, infirmiére anesthésiste, aprés une année de soucis personnels 
assez sévéres, présente, en juin 1949, une cystite a colibacilles qui traine quelques 
jours, puis une angine rouge avec 39°5 pendant trois jours. Le jeudi 7 septembre 1950, 
elle s’apergoit qu'elle voit mal. Le samedi 9 septembre, elle ade nouveau une an- 
gine rouge avec présence d’un gros ganglion sous-maxillaire gauche, sans fiévre. 
Cette angine dure 48 heures. Le mercredi 13, sa vue ayant encore baissé, elle consulte 
le D® Bourret, ophtalmologiste, qui ne constate aucune anomalie. Deux jours plus 
tard, le vendredi 15, elle voit double et le Dr Bourret constate une paralysie parcel- 
laire du petit oblique gauc he et une abolition du réflexe cornéen gauche. Le méme 
jour, le pr Léonet l’examine et trouve, outre les signes précédents, une abolition 
complete de tous les réflexes tendineux. Le diagnostic s oriente vers une polynévrite 
diphtérique, d’autant plus qu'un laboratoire trouve a la culture d'un prélévement de 
gorge, un bacille ressemblant a du Léffler, mais qui a mis plusieurs jours a pousser. 
Entre temps apparait un léger ptosis 4 gauche, qui semble s’établir progressivement ; 
la malade eprouve des fourmillements dans les doigts. 

Le 11 octobre 1949, & mon premier examen, les anomalies oculo-motrices gauches 
ont pratiquemet disparu, mais la malade traine la jambe gauche. II existe de ce cété 
des signes pyramidaux légers (Mingazzini et Barré positifs ; réflexes tendineux 
reparus, plus vifs du cété gauche) ; le réflexe abdominal inférieur gauche est aboli. 

Le 22 octobre, le P' Roger voit la malade a Marseille : tout est rentré dans l' ordre, 
Cependant, la motilité de lceil gauche ne parait pas tout a fait normale. Le 23 octobre 
le Dt Bourret réexamine la malade. Au verre rouge, on constate bien une diplopie 
que la malade ne ressent pas spontanément), mais elle n’est plus due & une atteinte 
de oblique inferieur : elle est due a une atteinte légere du droit interne gauche Les 
jours suivants, cette minime ophtalmoplégie semble elle-méme disparaitre. 

Le 25 novembre, rechute ; la malade éprouve une diplopie importante ; l'examen 
montre, cette fois, une paralysie compléte du droit inférieur gauche ; il existe en outre 
une hypoesthésie cornéenne gauche. L’état général s’aggrave, la malade est dans un 
etat de torpeur continuelle - elle éprouve des rachialgies violentes. Le P™ Roger revoit 
la malade & ce moment. Puis, tout se calme progressivement. 

Le 6 janvier 1950, la malade est consciente, calme. Les signes déficitaires antérieu- 
rement constatés du cété gauche ont disparu. Mais il existe toujours une hypoesthé- 
sie cornéenne gauche ; il existe, en outre, une parésie faciale gauche ; l’atteinte oph- 
talmoplégique gauche est maintenant quasi nulle. Mais c’est le droit intérieur du cété 
droit qui est paralysé. 

Bien entendu, au cours de ces quatre mois d’évolution, des examens biologiques, 
notamment des hémogrammes, ont été faits et refaits. Ils n’ont rien montré d’anor- 
mal. Un examen du L. C.-R. fait un mois aprés le début, a montré 8 éléments par 
millimétre cube et 0 g 50 d’albumine. Bien entendu aussi, outre le sérum antidiphté- 
rique du début, la malade a recu tous les antibiotiques en usage a l'époque et tous 
les traitements anti-infectieux habituels 

Du 13 au 25 janvier 1950, la malade est en observation & la Salpétriére dans le ser- 
vice du PF Alajouanine. On me dit, au retour, que tous les examens électroencéphalo- 
graphiques, radiologiques, pneumoencéphalographiques et biologiques sont demeu- 
rés négatifs (sauf une réaction de Paul et Bunnel trés faiblement positive une fois 
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et négative par la suite). Le P? Alajouanine voit la malde deux fois et, la seconde fois, 
il évoque la possibilité d'une myasthénie. Mais l’épreuve de la prostigmine, méme 
intraveineuse, demeure totalement négative. 

En février 1950, la malade s’améliore et redevient quasi normale. Elle quitte la 
région nicoise ; le diagnostic auquel on s’arréte a cette époque est celui d'une polio- 
encéphalite a évolution remarquablement capricieuse, avec participation incidente 
et toute momentanée des voies de projection motrice. En mai et en aott 1950, nou- 
velles rechutes desquelles je sais seulement qu’elles ont été aussi capricieuses que les 
précédentes et suivies des mémes rémissions. 

La malade se marie en octobre 1950 ; elle se fixe a Paris et se porte trés bien en 
décembre de la méme année. 

Au début de 1951, au cours d'une nouvelle rechute, elle voit M. Tournay qui cons- 
tate une nouveauté : le signe du jambier est maintenant positif. M. Tournay com- 
pare l’observation que je lui ai fait tenir a celle d'une de ses anciennes malades. Cu- 
rieusement, son diagnostic d’attente pour cette ancienne malade rejoignait celui que 
j'avais fait pour Mlle V... : « Il serait possible de supposer une sorte de syndrome de 
polioencéphalite de Gayet-Wernicke, inclus dans une évolution de névraxite ». 

A peu prés 4 la méme époque, Me W... est examinée par le P* Lhermitte qui, 
me dit-on alors, pense & un syndrome myasthénique secondaire 4 une encéphalite. 
Mais c’est seulement en mai que l’hypothése de myasthénie semble s’affirmer et 
que la malade est traitée comme telle par M. F. Lhermitte. Elle est cependant encore 
peu sensible 4 la prostigmine et la symptomatologie nucléaire persistera encore 
longtemps, car en aotit 1953, lorsque je la revois au cours d’un séjour a Nice, outre 
les signes évidents de myasthénie, il existe une atrophie nette de la moitié gauche de 
la langue. 

La suite de l'histoire de cette malade, qu'une intervention sur un thymus atro- 
phique a totalement transformée, ne m’appartient pas. 


Au total, voici une malade qui, de septembre 1949 au printemps 1951, so!t pen- 
dant vingt mois, a présenté une série de paralysies des nerfs craniens ; ces paralysies 
survenaient, duraient quelques semaines, puis disparaissaient. Ont été ainsi succes- 
sivement touchés : le muscle petit oblique gauche, le V gauche, le droit interne, puis 
le droit inférieur gauche, le facial gauche, le droit interne droit et méme tardive- 
ment, le grand hypoglosse gauche. Entre temps et non moins épisodiquement, 
d’autres anomalies neurologiques ont été constatées hors du domaine des nerfs cra- 
niens : abolition de tous les réflexes tendineux ; plus tard, syndrome pyramidal défi- 
citaire gauche ; plus tard signe du jambier positif des deux cétés, sans parler des 
rachialgies, des fourmillements des extrémités et de la torpeur qui avaient marqué 
le début. 

Divers diagnostics ont été envisagés successivement : polynévrite diphtérique, 
maladie de Guillain-Barré, polioencéphalite, névraxite, myasthénie. 

Ce n'est que progressivement, entre ]’été 1951 et la fin de 1953, qu’a la symptoma- 
tologie nucléaire ou pseudonucléaire se sont mélés des symptémes francs de myasthé- 
nie. C’est seulement aprés aotit 1953 que les signes nucléaires ont disparu, la myas- 
thénie persistant seule. La sensibilité 4 la prostigmine a suivi la méme évolution : 
nulle en janvier 1950, faible au début de 1951, elle s’est accentuée par la suite, jus- 


qu’a devenir trés grande aprés la thymectomie. 
I] s’agit 14 d’un mode de début tellement atypique de la maladie d’Erb Goldflam, 
que le cas valait, croyons-nous, d’étre rapporté 
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Méningiome du foramen ovale 4 forme démentielle et extrapyra- 
midale. Ablation, guérison par MM. J. E. Pamias, J. Boupou- 
RESQUES et MENANTEAU. 


Le probléme des méningiomes de la région épiphysaire ne laisse pas d’étre com- 
pliqué. Leur rareté en est la cause, et aussi le fait que pour des raisons évidentes (gra- 
vité de l’exploration de cette région, diagnostic assuré seulement 4 un stade avancé 
de la maladie), l’exploration anatomique de ces tumeurs, opératoire ou nécropsique, 
n'est pratiquée qu’aprés que de multiples adhérences se sont produites. Le point 
d'insertion est, par conséquent, difficile & préciser. Si le terme de méningiome du 
foramen ovale a été employé pour la premiére fois, semble-t-il, par D. Petit-Dutaillis 
et Daum, des cas comparables, bien que rares, étaient déja connus et classés soit parmi 
les tumeurs de la région épiphysaire, soit parmi les tumeurs de la région postérieure 
de la faux. Le cas le plus achevé de ces tumeurs méningées semble étre celui cité par 
Cushing et Eisenhardt (page 547) et di a Balado et Tiscornia : le méningiome était 
a cheval sur le b»rd libre de la tente du cervelet ; il en était de méme dans celui de 
Petit-Dutaillis, mais l’attache durale ne put étre précisée ; dans le cas de Halpert. 
Wilkins et Lisle, la tumeur comprimait les veines de Galien. Rappelons également, 
sans prétendre 4 étre complet, la découverte faite par Michon et Rousseaux d’un 
méningiome latéral sur le bord gauche du foramen et qui comprimait cervelet et 
trone cérébral. L’observation que voici est encore un exemple de ces exceptionnels 
méningiomes. 


Mme Ago..., 39 ans, sans antécédent pathologique notable, entre a la Clinique 
neuro-chirurgicale le 19 juin 1954. 

Trés anxieuse et trés agitée, elle ne peut répondre a nos questions ; les renseigne- 
ments nous sont fournis par le mari : les premiers signes remontent & novembre 1953. 
Ils consistent en céphalées sans localisation ni caractére particuliers, en crises d’ob- 
nubilation visuelle passagéres. Apparaissent dans les mois qui suivent : un tremble- 
ment des mains, dominant a droite, trés variable dans son intensité et nettement in- 
fluencé par les émotions, une difficulté & la marche (marche a petits pas), des bouffées 
confusionnelles fréquentes. Depuis un mois elle gate. 


Examen 


Mme Ac... est dans un état d’agitation profonde sur lequel se greffent des éléments 
délirants & base de persécutions : « tout le monde veut lui faire du mal ». 

Membres supérieurs : tremblement important du type Parkinsonien trés accusé 
& droite, peu marqué a gauche. I] est essentiellement statique : disparait dans le 
repos absolu et dans les mouvements rapides. La mobilisation met en évidence une 
contracture des deux cétés, mais nettement dominante 4 droite. Déficit droit discret : 
les réflexes sont égaux, le sensibilité n’est pas modifiée. 

Vembres inférieurs : Déficit droit trés discret ; les réflexes sont égaux, le cutané 
plantaire en flexion. 

Face : Hypotonie faciale droite, parésie de la VI® paire droite. 

T. A. : 15-8. 

F. O. : OD, stase papillaire saillante de 2 dioptries ; OG, non visibles par début 
de cataracte. 

Radiographies du crane : normales. 

Radiographies du thorax : normales. 

E.E.G. du 21.6-54 : « Les tracés de repos sont trés anormaux du fait de la dispari- 
tion pratiquement compléte des activités physiologiques ; tout au plus note-t-on 
quelques bouffées d’ondes sub-alpha 4 7,5 c/s. Le tracé est constitué par une dys- 
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rythmie lente diffuse of prédominent des ondes lentes dans les régions postérieures 
des deux hémisphéres, plus accentuée dans la région pariéto-temporale postérieure 
droite of s’enregistrent d’autre part des décharges pseudo-rythmiques presque con- 
tinues de pointes lentes. Réaction discréte a l’ouverture des yeux. La 8. L. L. est 
sans effet. En conclusion : tracés trés anormaux, traduisant une souffrance diffuse 
de l’encéphale associée & une importante souffrance localisée 4 une structure pro- 
fonde projetant au niveau de la région temporale postérieure et pariétale droite 
(M. Vigouroux 

Le 3.7.54 : malade subconsciente avec persévération des attitudes ; le tremblement 
parkinsonien n'est pas modifié ; les yeux sont spontanément tournés vers la droite 
La malade est incapable de diriger son regard vers la gauche au dela de la ligne mé- 
diane. La nuque est raide ; on retrouve l"hémiparésie droite accompagnée d’un Ba- 
binski droit. 

Artériographie cérébrale : injection & droite, met en évidence 

sur les profils : une surélévation trés importante de l'artére cérébrale posté- 
rieure largement injectée ; sur le temps veineux on découvre une énorme masse 
injectée de fagon homogéne par le Diodone, grosse comme un ceuf de poule et se pro 
jetant au carrefour temporo-pariéto-occipital. 
sur la face : on retrouve la méme opacité trés profondément installée sur la 

ligne médiane. 

Intervention le 2 juillet 1954. Volet temporo-pariétal postérieur droit, descendant 
profondeur. On incis¢ 


trés bas. L’exploration de lhémisphére décéle la tumeur et 
en demi-cercle la partie intero-posterieure du carrefour occipito-temporal : On pe- 
nétre ainsi dans le ventricule latéral par son plancher, et l'on découvre la tumeur qui 
est invaginée et recouverte par l'épendyme ; elle est flanquée d’un kyste trans- 
lucide dont on retire 10 cm de liquide séreux. Aprés avoir libéré l’épendyme, on re- 
trouve le cortex de la face interne de [hémisphére qui forme une couronne entou- 
rant la tumeur. A la face antérieure de celle-ci on clipe son pédicule vasculaire, c’est- 
a-dire la grosse branche de la cérébrale postérieure visible sur l’artériographie. Puis 
on repart sur la base pour chercher le point d'insertion : celui-ci est rétropédonculaire, 
a langle formé par le sinus droit et le sinus longitudinal inférieur, sur l’angle falco- 
tentoriel, versant droit. On le coagule, et on peut attirer la tumeur, dont on constate 
alors qu'un prolongement plonge dans la fosse postérieure a travers le foramen ; étant 
gros comme une cerise, il peut étre dégagé sans trop de peine. La tumeur vient alors 
en bloc ; mais le lobe occipital est tiraillé et fait hernie ; aprés accouchement du 
méningiome, il preprendra sa place. A ce moment, la patiente est trés choquée, le 
pouls n’est plus prenable ; fermeture. En fin d’intervention : pouls 130, T. A. 10-6. 
Poids de la tumeur 45 g. Histologie : méningiome méningothéliomateux de Ker- 
nohan 

La 18.10.1954: les céphalées et les idées de persécution ont disparu. Le raisonnement 
est normal. Le souvenir des idées délirantes reste assez précis : « elle avait peur, dit- 
elle, de certaines personnes de la maison oti elle habite » et elle critique remarqua- 
blement ses anciennes idées délirantes. 

Elle s’occupe normalement de son ménage, reste l’excellente cuisiniére qu'elle a 
toujours été avant l'apparition des troubles psychiques. 

a vue n'est génée que par une cataracte gauche importante. 

Le tremblement du tyne extrapyramidal n’existe plus. L’habileté des doigts est 
excellente. 

L’examen neurologique ne permet de mettre en évidence aucun signe en foyer. 

Les commentaires qui accompagnent cette observation seront brefs. Le diagnostic 


aurait évidemment été impossible sans l'angiographie, car le syndrome parkinson 
noide aurait davantage guidé vers le lobe frontal ; le déficit pyramidal homolatéral 
devait faire de méme et les troubles démentiels n’auraient pas contredit cette loca- 
lisation. Si la compression des formations grises voisines explique les éléments extra- 
pyramidaux de cette séméiologie, et la translation des pédoncules cérébraux l’appa- 
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rition d'un syndrome pyramidal homolatéral, il est plus difficile d’expliquer les 
troubles psychiques. I] est curieux de constater que dans l‘observation précitée de 
Petit-Dutaillis et Daum le sujet présentait également des troubles psychiques 
(« plaisanteries grossiéres »), mais on sait qu’au cours des pinéalomes |’agitation ma- 
niaque et la confusion ne sont pas rares (Gabriel). 

L’opération a eu d’heureuses suites ; mais cette conclusion favorable aurait été 
impossible sans les circonstances anatomiques qui ont fait que la tumeur n’avait pé- 
nétré le foramen ovale que secondairement, la plus grande partie du méningiome 
étant restée supratentorielle, et le pédicule vasculaire s’étant présenté aisément a la 
ligature. 
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Réflexions cliniques, étiologiques et pathogéniques sur 58 obser - 
vations de crampe des écrivains, par M. A. CHARLIN (présenté par 
M. Davin). 


Depuis qu’en 1872, Duchenne de Boulogne écrivait qu'il n’était pas en mesure de 
résoudre important probléme pathogénique que pose la crampe des écrivains, de 
nombreux auteurs ont émis des opinions diverses. Alors que Dejerine estimait que 
oélément psychique joue le réle capital, Babinski, le 5 mai 1921, rouvrait le débat, 
émettant hypothése d'un syndrome strié d'origine indéterminée et établissant un 
rapport entre ies crampes professionnelles et le torticolis mental, opinion qui devait 
étre reprise par Souques, Lemos, Greif, dans sa thése inspirée par M. Alajouanine, 
enfin, plus récemment, par Hécaen et Bachet. 

En 1924, et dans les années suivantes, M. Barré mettait indiscutablement en évi- 
dence les éléments qui pouvaient faire penser que la crampe des écrivains avait une 
origine périphérique : la constatation de petits signes cliniques de névrite parfois 
trés légers, de troubles de la sensibilité, de la diminution de force au dynamomeétre, 
la modification de certains réflexes, les modifications légéres des réactions électriques 
et des chronaxies n'étaient pas moins importantes pour cet auteur que les lésions 
fréquentes constatées au niveau de la colonne cervicale : arthrite chronique, épaissis- 
sement des apophyses transverses, cOtes cervicales, etc... 

André-Thomas, dans la thése de Salavert, essayait tout d’abord de décrire une 
sémeéiologie caractéristique et insistait sur la recherche des érpeuves dites de passi- 
vité dans la crampe des écrivains. I] mettait en évidence la diminution fréquente du 
ballant dans les mouvements provoqués et la résistance plus grande aux mouvements 
transmis, phénomeénes qu'il explique par l’exagération des réflexes antagonistes. 
Mais Salavert se tient sur une prudente réserve quant a la pathogénie de l'affection. 
Enfin, en 1943, avee Ajuriaguerra, A. Thomas revient sur ce probléme et émet l'idée 
que la crampe des écrivains traduit essentiellement un trouble de la fonction de |'écri- 
ture envisagée dans sa totalité. 

Jellife et les auteurs américains considérent la crampe des écrivains comme une 
affection psychique relevant d'une psychonévrose et prétend qu’elle est réductible 
par psychanalyse. 

En présence de tant d’opinions diverses, nous avons voulu rechercher depuis 12 ans, 








394 SOCIETE FRANCAISE DE NEUROLOGIE 


par un examen clinique neurologique minutieux, par une investigation psychologique 
et a l'aide des examens complémentaires indispensables : radiologiques, électrolo- 
giques (réactions électriques et chronaxies), examens oscillométriques systématiques, 
la part que l’on pouvait attribuer sur un grand nombre d’observations a chacune 
des données scientifiques que nous venons d’énumérer. 

Nous avons pu ainsi recueillir 58 observations que nous rapportons dans la these 
de notre éléve Cizel (Nancy, novembre 1954). Nous y avons décrit les bases de notre 
examen clinique, insistant particuliérement sur l'importance de la recherche de la 
passivité et de l’‘hypersthénie des antagonistes, sur la recherche des signes discrets 
de maladie de Parkinson, sur l’analyse des signes spasmodiques associés, sur l'étude 
de la parole et surtout sur celle de ]’écriture. Nous voulons résumer ici simplement 
les résultats de notre expérience. 

Au point de vue symptomatique, il apparait difficile de classer sous des aspects 
multiples la crampe des écrivains et les quatre formes décrites par Callewaert (formes 
paratoniques, formes hyperkinétiques, formes tachyergiques, formes associées) sont 
difficiles 4 distinguer, et pratiquement il existe essentiellement, suivant la classifi- 
cation des auteurs francais, deux grandes formes : une forme trémulante dans 1 /3 des 
cas, une forme hypertonique dans 2/3 des cas. Parfois, méme, ces deux formes peu- 
vent s ‘intriquer. Par contre, il est plus intéressant de décrire par l’analyse de l'écri- 
ture, sur quels doigts portent les troubles 

30 fois sont intéressés l’index et le médius dont 10 fois l’index seul ; la crispation 
du pouce n'est notée que 7 fois, et on est frappé de voir qu’il y a toujours des signes 
d’arthrose ou des lésions a la colonne cervicale. 

Il est impossible d’établir un rapport entre l’étiologie et la forme clinique observée. 

Dans le tiers des cas, la crampe des écrivains est associée & une autre crampe : 
crampe des écrivains et crampe des dactylos (8 cas), crampe des écrivains et crampe 
de préhension des aliments (7 cas). Crampe bilatérale (6 cas); crampes multiples 
(2 cas) ; dans un cas, crampe des écrivains, crampe de préhension, crampe pour 
se raser ; dans un autre cas, 4 ces mémes crampes s’associaient des crampes dans 
les actes simples, comme par exemple lacer ses chaussures. Dans 3 observations un 
torticoli associé est signalé. 

Les crampes des écrivains apparaissent surtout chez les bureaucrates (68 p. 100 
des cas), mais il existe également des diskinésies d’écriture dans les professions les 
plus diverses (cultivateurs 3 cas, employés de magasin 2 cas, horlogers 2 cas, phar- 
maciens, professeurs 4 cas, enfin 2 fois, nous avons observé des crampes de l’écriture 
associées & une crampe bien spéciale chez des musiciens : guitariste et violoniste). Dans 
notre statistique, nous relevons beaucoup plus d’hommes que de femmes (43 et 15 
respectivement), mais notre statistique est faussée du fait que 17 de nos observations 
proviennent du service de Neuropsychiatrie du Val-de-Grace. 

Mais notre attention a porté surtout sur l’analyse des 3 facteurs : strié, périphé- 
rique et psychonévrotique. 


a) Le facteur strié 


On avait longtemps admis avec Salavert que les crampes professionnelles ty piques 
n’avaient jamais été décrites de facon absolue au cours d’une maladie de Parkinson 
et que la crampe des écrivains, signal symptéme d’un Parkinson évolutif, n’était pas 
connue. Greif, puis Hécaen et Bachet ont depuis apporté des observations indiscu- 
tables. A notre tour, sur notre lot de 58 observations, nous analysons 4 cas oti la 
crampe des écrivains survient au cours d’une maladie de Parkinson, mais tout parti- 
culiérement dans l'une d’elles les premiers symptémes apparaissent plusieurs années 
avant l’évolution du Parkinson et le malade avait été considéré d’abord comme at- 
teint de crampe des écrivains authentique. Cependant, comme Hécaen et Bachet, 
nous avons noté que l’exagération des réflexes antagonistes était beaucoup plus 
intense dans les cas associés & une maladie de Parkinson que dans les crampes des 
écrivains classiques ; notons qu’A. Thomas et Ajuriaguerra admettent que le rai- 
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dissement se propage non seulement aux membres, mais aucou dans toute crampe 
des écrivains. En réalité, comme |’a montré Chavany, cette hypersthénie disparait si 
l'on fait prendre au malade un peu de gardénal qui supprime |’élément d’angoisse. 

Enfin, une de nos observations nous permet de relater une crampe des écrivains 
chez un sujet présentant un syndrome strié non parkinsonien pour lequel on a dis- 
cuté le diagnostic de pseudo-sclérose de Westphall-Strumpell. 


b) Le facteur périphérique 


Il est incontestable que dans de nombreux cas de crampes typiques, les assertions 

de M. Barré sont fréquemment vérifiées ; 

dans 40 p. 100, nous relatons des lésions de la colonne cervicale, le plus souvent 
des signes d’arthrose, des épaississements des apophyses transverses, enfin 4 cas 
de cétes cervicales ; 

un facteur névritique avec modification des réactions électriques est relaté 
2 fois (une névrite du radial et du médian, une névrite du cubital) ; 

— Macé de Lépinay avait insisté sur le réle du facteur vasculaire, et dans une 
seule de nos observations, nous avons retrouvé incontestablement des modifica- 
tions circulatoires enregistrées par oscillométrie ; 

— dans 5 cas une notion de traumatisme s’impose : cicatrice profonde a la suite 
d'une plaie ancienne de la région cervico-brachiale ; une blessure de guerre avee 
chute sur le dos et parésie temporaire, tassement de C6 ; un traumatisme cranien 
qui s’était accompagné d’une hémiparésie droite. Mais plus intéressantes sont ces 
deux observations de blessés de guerre ayant une épaule ballante et qui voient se 
développer plusieurs mois aprés la guérison opératoire, une crampe des écrivains ; 

l’analyse minutieuse du malade nous fait remarquer également un cas d’hyper- 
trophie d’éminence thénar avec ostéophyte du poignet, et un cas avec hypertrophie 
des muscles de l’épaule droite sans torticolis ; 

enfin 3 fois l'analyse clinique et radiologique met en évidence des signes de 
pachypleurite du déme pleural droit. 

On ne peut donc nier ni l’importance, ni la fréquence des lésions périphériques 
au cours de la crampe des écrivains. Mais cependant on peut faire remarquer que 
souvent chez ces sujets on comprend difficilement comment une simple lésion névri- 
tique suffit 4 rendre impossible le seul fait de poser la plume sur le papier dans une 
attitude convenable. Ces lésions ne peuvent également expliquer pourquoi dans les 
mouvements actifs la réaction des antagonistes ne se manifeste qu’é l'occasion de 
l’écriture. 


c) Le facteur psychonévrotique : 


Toutes les critiques ébranlent évidemment la sensation que le clinicien a d'un 
substratum organique précis de cette affection, et nous en revenons 4 la vieille opi- 
nion de Duchenne de Boulogne, Meige et Dejerine pour qui l’élément psychique joue 
un role capital. Jeliffe a renouvelé le probléme en s’ingéniant & psychanalyser les 
malades atteints de crampes des écrivains. 

Dans l'ensemble de nos observations, nous retrouvons trés fréquemment les petits 
facteurs psychiques constitutionnels ou surajoutés a type d’anxiété (50 p. 100), de 
psychasthénie (20 p. 100) et dans 7 cas, des signes de névrose incontestables. Nous 
avons pratiqué dans ces 7 cas une série de narcoanalyses suivant la technique décrite 
par Delay et par Cossa et dont nous donnons le compte rendu dans la thése de Cizel. 
Nous avons pu mettre en évidence des complexes refoulés de fixation au pére ou a 
la mére, des sentiments de culpabilité, d’agressivité avec éléments du complexe sa- 
dique-anal et tendances a l’oralité. D’autres fois, nous avons pu mettre en évidence 
une situation conflictuelle mal liquidée dont la prise de conscience améne un soula- 
gement. 

Il est incontestable qu'une telle psychothérapie a des effets remarquables, elle 
détend le malade, calme son anxiété, lui permet de se réadapter ; quant 4 la dyski- 
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nésie si elle diminue d’intensité, en réalité elle ne disparait pas. En somme, la thé- 
rapeutique narcoanalytique n'est qu'un adjuvant qui permet de liquidsr une atti- 
tude névrotique surajoutée, qui calme l’anxiété et facilite la réadaptation de la fonc- 
tion scripturale, mais elle ne fait pas disparaitre la dyskinésie de fonction qui reste 
un trouble d’essence neurologique dont l’intensité diminue simplement quand les 
facteurs névrotiques disparaissent. 

Cette psychothérapie n’a d’intérét que cans des cas limités ; quant aux autres, ils 
sont susceptibles de la thérapeutique classique : sédative et calcique ; mais les médi- 
cations spécifiques de la maladie de Parkinson (hyosciamine, génoscopolamine, etc.) 
gardent un certain intérét et nous devons relater que le trihéxyphénidyl déja uti- 
lisé par Ravina nous a donné dans 7 cas des résultats intéressants. 

Quoi qu'il en soit, nous restons toujours en présence du méme dilemme et cette 
étude nous a montré a la fois la réalité de la crampe des écrivains chez les parkin- 





soniens et la fréquence des lésions périphériques ; la psychothérapie améliorant 
incontestablement l'état du malade par son action sur l’anxiété, mais ne réduisant 
pas les phénoménes neurologiques. I] nous apparait alors que la crampe des écri- 
vains, comme l’ont montré Thomas et Ajuriaguerra, ne peut étre concue d’une facon 
univoque et qu'il s’agit essentiellement d'un trouble de la fonction. Ce trouble se 
développe sur un terrain prédisposé sans doute par un déficit strié initial qui n'est 
mis en évidence que par une atteinte de l'un des éléments qui contribue a la fonction 
d’écrire. Une cause névrotique aussi bien qu'une cause neurologique périphérique 
peut faire ressortir ce déficit, « C’est la dégradation du schéma moteur, comme l’écrit 
Guillaume (psychologie de la forme) qui désorganise. 


L'association épilepsie-endocrinopathie (épilepsie d'origine pro- 
fonde avec tracé de type électrique petit mal et endocrinopathie 
d'origine diencéphalique), par MM. G. Boupin, J. Barsizer et R. 

Laser. (Parail en memoire original. 
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ASSEMBLEE GENERALE DU 2 DECEMBRE 1954 


Membres présenis : MM. ALasovuanine, AuBRUN, AUBRY, BaRRE, 
Baruk, Baupouin, BEHAGUE, BERTRAND, BoNDUELLE, Boupin, Bour- 
GUIGNON, CASTAIGNE, CHAVANY, CHRISTOPHE, Daum, Davip, DECHAUME, 
Decourt, DeLay, Dereux, DroGuret, FripourG-BLaANc, Garcin, Gt- 
ROIRE, GIROT, GROSSIORD, GRUNER, GUILLAUME, GUILLAIN, GUILLY, 
HAGUENAU, HECAEN, HeUuyER, Houpart, Kiprer, KisseL, Kress, Lt 
Breau, LEFEBVRE, LEREBOULLET, LHERMITTE, MAHOUDEAU, MATHIEU, 
Messimy, Micuaux, MoLiaretT, Moreau, Mouzon, Nayrac, Peron, 
Petit-DuTAILuis, PLicHET, PLUVINAGE, M™¢€ Popp-VocGtT, RiBpapEAu- 
Dumas, Riser, Rock, RovuguEs, SCHAEFFER, SCHWOB, SIGWALD, SORREL, 
Mme Sorret-Deserine, Tarpiev, THEVENARD, THIEBAUT, THIERS, 
ANDRE-THOMAS, THUREL, TOURNAY, VELTER, WERTHEIMER. 


ELECTIONS 


M. Monprun est nommé & l’unanimité membre honoraire. 


M. A. Ausry et M@e Popp-VocT sont nommés membres anciens titu- 
Jaires 


Elections de deux membres liltulaires provinciaur 


ire four de scruiin : 70 bulletins. 


Ont obtenu : MM. Girarp : 37 voix; GERAUD : 37; PouRsINEs : 15; 
Pomme : 14; Cossa: 11; Ferey:7; Gastaup:7 ; BoUDOURESQUE :5 ; 
Paittas : 4; Passouant : 4; Rouzaup :4; Carrot : | ; BerRGou- 
GNIAN : 1 ; CHARBONNEL : 1 ; CocHEME : 1; LAINE: 1. 


Aucun candidat n’ayant recueilli le nombre de voix statutaire il est 
procédé & un second tour de scrutin. 
2e¢ flour de scrulin : 66 bulletins. 


Ont obtenu : MM. Grrarp : 54 voix: GERAUD : 45; POoURSINEs : 8; 
PommE :8 ; Cossa: 4. 


M. Girarp est élu membre titulaire. 
3° lour de scrulin : 53 bulletins. 
Ont obtenu : MM. GéERaup : 46 voix ; Cossa : 4; PourRsINgEs : 3. 


M Géraup est élu membre titulaire, 
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Election de quatre membres lilulaires parisiens : 


le? four de scrulin : 68 bulletins. 


Ont obtenu : MM. pe AJURIAGUERREA :53 voix; Fetp :40; Nick : 31; 
Wottnetz : 27; F. LHermitte : 26; FiscuGoip : 24; TALAIRACH : 21 
Mazars : 14; Brisset: 10; Morax :6; RONDEPIERRE :5D: STUHL:5: 
Voisin : 2. 


Aucun candidat n’ayant obtenu le nombre de voix statutaire, il est 
procédé 4 un second tour de scrutin. 


2e four de scrulin : 69 bulletins. 

Ont obtenu : MM. pe AsuRIAGUERRA : 60 voix ; Fetp : 50; Nick : 36; 
Woutnetz : 33; F. LHermittre : 21; FiscuGotp : 13 ; TALArRaAcH : 10; 
Brisset : 3; Mazars : 3; RONDEPIERRE : 35. 

M. pe AJURIAGUERRA est nommé membre titulaire. 


I] est procédé a un troisiéme tour de scrutin. 


3° lour de scrulin : 54 bulletins. 


Ont obtenu : MM. Fetp: 41 voix ; Woutnetz : 38 ; Nick : 37 ; Fiscu- 
GOLD : 12; F. LHERMITTE : 10 ; TALAIRACH : 9; STHUL : 4; BRISsSET : 3 ; 
MazZARs : 2. 


M. FeLp est nommé membre titulaire. 


L’élection aux deux places restantes est reportée a décembre 15, 


Election de deux membres associés provinciaus. 


1eT four de scrulin : 72 bulletins. 


Ont obtenu : MM. CréemMieux : 57 voix : LArFon : 46; CHARLIN : II 
CouLonJou : 11 ; ARNouULD : 9; FEUILLET: 4. 


M. CREMIEUX est élu membre associé provincial. 


Il est procédé a un second tour de scrutin. 


2¢ flour de scrutin : 66 bulletins. 


Ont obtenu : MM. Laron : 59; CHARLIN : 2; CouLoNJou : 2; ArR- 
NOULD : l. 


M. Laron est élu membre associé provincial. 
Election de trois membres associés parisiens. 


let lour de scrultin : 78 bulletins. 

Ont obtenu : MM. SCHERRER :50 voix ; REMoND : 34; THIEFFRY : 27 ; 
BREGEAT : 23: LaprRESLE : 15; BouyGues: 13; Durupt: 11 ; Pertut- 
sET: 11: PecKER:7; Picnor:6; NEHLIL: 3. 

\ucun candidat n’ayant obtenu le nombre de voix statutaire, il est pro- 
eédé A un second tour de scrutin. 
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2¢ lour de scrulin : 69 bulletins. 


Ont obtenu : MM. ScHERRER : 58 voix; REmMonp : 46; Tuierrry : 40; 
BrREGEAT : 20; LApRESLE: 11; BouyGues:5 ; PeckeErR:5; PERTUISET: 
4: Picnot:3; Durupt: 2. 


M. SCHERRER est élu membre associé parisien. 


3° lour de scrulin : 59 bulletins. 

Ont obtenu : MM.R&MonpD : 37 voix ; THreErrry : 33 ; BREGEAT: 19; 
LaPRESLE : 6 ; BouyGuges : 5; Picnot: 3; Durupt : 2; PECKER: 2; 
PERTUISET : 2. 

\ucun candidat n’ayant obtenu le nombre de voix statutaire, les élec- 
Lions sont reportées au mois de décembre 1955. 


Election de membres d’honneur 4 litre élranger. 


Ont été élus a 'unanimité : Sir Russet Brain (Angleterre) ; M™¢ Ra- 
DERMECKER (Belgique); M. Bertrranp (Canada); M. CasTELLANOS 
(Cuba) ; M. Lassen (DANEMARK); M. Bueno (Espagne); M. Apams 
(Etats-Unis) ; M. Greppt (Italie) ; M. E. pe Minanpa Ropricués (Por- 
tugal) ; M. LinpGrEN (Suéde); M. Sorntano (Uruguay); M. Ristic (You- 


voslavie ), 


Rapport du Secrétaire général. 


Au cours de l’année 1954, la Société Frangaise de Neurologie a tenu ses 
9 séances mensuelles. Au mois de juin a eu lieu une réunion neurologique 
consacrée 4 |’étude des séquelles neurologiques et psychiatriques des mé- 
ningites tuberculeuses. Cette réunion neurologique a attiré a la Salpé- 
triére un grand nombre de participants. Des neurologistes étrangers et 
européens ont participé aux discussions scientifiques. 

Au cours du mois de mai le régime des publications a été modifié dans 
un sens libéral ; le comité de lecture de la Société a été supprimé et les 
communications ne sont plus soumises 4 aucun contréle ; cependant, leur 
longueur ne doit pas excéder 7 pages dactylographiées de 28 lignes par 
page. 

Au cours du mois de juillet a été votée a la presque unanimité une modi- 
fication du réglement portaat 4 25 au lieu de 15, le nombre des membres 
titulaires habit ant la province. 

Au cours des différentes séances, la Société a organisé la réunion neuro- 
logique de juin 1955 dont les rapports présidés par M. R. Garcin, étu- 
dieront les « aspects neurologiques des maladies dites du collagéne ». 

Au cours de ces réunions il a été décidé d’organiser la publication d'un 
livre jubilaire en l’honneur de M. A. Thomas. Un comité présidé par 
Mme SorrEL-DEJERINE a demandé a des neurologistes francais et étran- 
gers de participer 4 cette importante manifestation qui doit tenir sa réu- 
nion solennelle a l'occasion de la 20° Réunion Neurologique Internationale 
le 7 juin 1955. 
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EY (Henri). Etudes psychiatriques. Structure des psychoses aigués et des- 
tructuration de la conscience. | vol. in-8°, 787 pages. Desclée de Brouwer et Cie 
éditeurs, Paris, 1954. 


Ce nouvel ouvrage du D' Henri Ey constitue une importante contribution de docu- 
mentation et de l’exposé de la doctrine de l'auteur. Il est consacré a étude des « psy- 
choses aigués manie, mélancolie, bouffées délirantes, psychose maniaque dépressive, 
confusion mentale, épilepsie 

L’exposé de ces syndromes se rattache a la conception organodynamique de l'au- 
teur. On sait que cette conception défendue d’abord par Charcot, dans ses lecons du 
mardi, consiste 4 admettre que l’on peut observer sous une forme légére « fonctionnelle 
les mémes symptomes que ceux des affections dites organiques. Le trouble est en pareil 
cas, suivant expression de Charcot, «dynamique». Cette conception qui avait égale- 
ment été exposée dans la thése célébre de Souques, a été ensuite abandonnée en neu- 
rologie (et abandonnée par Fouques lui-méme) a la suite des retentissants travaux de 
Babinski : Babinski a bien montré en effet la différence qui existe entre des syndromes 
organo-dynamiques, fonctionnels, et des syndromes mettant en ceuvre le psychisme 
Dans ce dernier cas, on note une coordination, une synthése et une finalité qu'on ne 
rencontre pas dans les premiers 

Cette différenciation qui reste profondément vraie a la suite des travaux modernes 
physiologiques (électromyographie, etc...) avait le mérite de poser les problémes psy 
chiatriques sur une base différente des simples problémes de localisation. Elle devait 
ouvrir des voies de recherches fécondes dans l’ordre des troubles généraux toxiques, 
humoraux et des causes diffuses génératrices des névroses et des psychoses 

Malheureusement toutes ces étapes si capitales de la neurologie moderne sont restées 
totalement ignorées ou méconnues d'une partie des psychiatres. Déja Claude reprenait 
la conception organo-dynamique de Charcot, et H. Ey, éléve de Claude, l’empruntait 
a son maitre et en a fait le pivot de toute sa doctrine. 

I] en résulte un retour a des hypothéses et a des discussions localisatrices, que l'on 
trouve débattues sous une forme philosophique dans l’Etude n° 27 de cet ouvrage de 
11. Ey sous le titre Structure de la Conscience (Réflexions philosophiques et physiopa- 
thologiques sur la capacité de la conscience). De nombreuses citations sur les fonctions 
reciproques du cortex et de la base sont empruntées principalement a la psychiatrie 
localisatrice de Kleist, ou aux récents travaux de physiologistes américains 

Mais l’adaptation de ces données physiologiques pures a la clinique psychiatrique 
n'est pas faite dans cet ouvrage. M. H. Ey reprenant les théses de Jackson centre toute 
la psychiatrie sur des troubles des perceptions, sur l’onirisme et les états oniroides 
Mais ce n'est la qu'une théorie. I! restait a étudier avec precision en clinique les moda- 


lites du passage de l’onirisme aux délires, ce qu'on peut faire facilement dans les psy- 
choses toxiques, mais ce qui semble avoir échappé a M. Henri Ey. La conception de 
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« Centrencéphale » reprise et amplifiée est un peu simpliste, et encore insuffisamment 
étayee par des faits. A ce sujet, on peut regretter que les travaux initiaux des auteurs 
italiens dans ce domaine et les belles recherches anatomocliniques de Dide (en parti- 
culier le travail de Dide et Derjean) ne soient pas citées dans l'ouvrage de Ey, qui se 
limite aux travaux plus récents issus des précédents 

Au point de vue clinique, Henri Ey est resté krepelinien et fixé au concept de la 
maniacodépressive. Une telle conception est bien périmée maintenant aprés les innom 
brables travaux de Seglas, de Delmas et de bien d'autres qui ont repris les formes aty- 
piques des psychoses périodiques, qui montre la vérité des descriptions mémorables 
de Fabret. Les problémes si difficiles du diagnostic différentiel entre les psychoses 
periodiques et la schizophrénie, probléme fondamental et de plus en plus a l’ordre du 
jour, le role de la périodicité dans les troubles caracteériels, sont évoques, mais trop peu 
développeés. 

En ce qui concerne la confusion mentale, si H. Ey en fait historique assez complet 
il néglige le probléme capital de la personnalite, qui dans la confusion vraie reste sim- 
plement génée et limitée dans son exécution, alors que dans la shizophrénie elle est 
touchée dans sa spontaneité et dans son initiative. Ces faits ont une grande impor- 
Il est vrai que la confusion mentale des tumeurs cérébrales et de Uhy- 


tance clinique 
Ey, et c'est pourtant la plus ca- 


pertension intracranienne semble avoir échappé a H 
ractéristique. Il est vrai qu'elle s’observe surtout dans les services de neurologie et 
bien peu dans les services d’asiles 

l ‘épilepsie psychique, par contre, est étudiée avec plus de détails. Des chapitres tres 
riches et trés intéressants sont consacrés a la Psychose de Korsakoff et au délire aigu 

Quant a la mélancolie, ‘auteur négligeant délibérément toutes les manifestations 
relatives aux souffrances de la conscience morale, parait fort embarrassé pour décrire la 
douleur morale du mélancolique qui est un fait incontestable, et sur lequel cependant 
des travaux nombreux soit psychanalytiques, soit cliniques ont été publiés, travaux sur 
lesquels ‘auteur semble avoir passé un peu trop vite, de méme que sur l’anesthésie 
morale si particuliére des maniaques, bien qu'il fasse appel aux travaux de Bonhoeffer, 
On trouve par contre quelques belles observations relatives aux bouffées délirantes, 
mais on ne peut manquer a la lecture du livre de sentir combien est artificielle la dis- 
tinction entre psychoses aigués et psychoses chroniques, distinction trés dangereuse 
par les erreurs de pronostic qu'elle engendre, et par les erreurs d’assistance auxquelles 
elle peut entrainer des pouvoirs publics mal informés, L’auteur consacre d’importants 
et intéressants développements au probléme de la conscience par rapport au point de 
vue psychanalytique 

En résumé, ce trés gros ouvrage trés fortement documenteé, ecrit ce 
iwreable par la personnalite et la pensée philosophique de auteur, marque surtout une 


facon claire et 


tentative doctrinale inspirée de Charcot et de Jackson pour expliquer les psychoses, 


tentative actuellement quelque peu dépassee 

La séparation de la psychiatrie et de la neurologie souvent recommandée par Ey 
constitue pourtant a notre avis trop souvent une cause de la méconnaissance des don 
nées fondamentales de la pathologie du systéme nerveux, dans ses formes localisées et 


dans ses manifestations diffuses 

Cette méconnaissance n'a parfois pas dinconveénients lorsqu’elle a lieu chez des 
cliniciens avérés qui ne décrivent minutieusement que des faits observes et n’émettent 
pas de prétention dans un domaine qui leur est inconnu. Elle peul devenir dangereus« 
lorsqu’on cherche a compenser l'absence d’expérience pratique de la neurologie pat 
une neurologie livresque formée de conceptions doctrinales plus que de données cli 
niques, anatomo-pathologiques, physiologiques, nullement pratiquées. Ce probleme 
fait penser aux conclusions d’Esquirol dans la préface de son ouvrage, conclusions qui 
ont fait la grandeur de la psychiatrie francaise M'‘attachant aux faits, je les ai rap 
prochés par leurs affinités, je les raconte tels que je les ai vus, j'ai rarement cherche a 
les expliquer et je me suis arrété devant les systémes qui m’ont toujours paru plus sé 
duisants par leur éclat qu’utiles dans leur application C'est léternel conflit de les 
prit de systéme et de lesprit d’observation, celui de Broussais et de Laennec, conflit 
qui est encore plus important en psychiatrie en raison du caractére subtil et souvent 
sine materia des phénoménes observés qui se prétent a des interprétations theoriques 
Les grandes écoles de Pinel, d’Esquirol, ont su résister a cette séduction des systemes 


et c’est pourquoi leur ceuvre est restée, mais ils n'ont pu réaliser cet éclat que grace a 
union et a l'amitié sineére qui, comme Collet l'a montré, soutenait leurs membres 
La concurrence, l’émiettement des efforts, les divergences personnelles, ont brise en- 
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suite cette puissante unité, devant les systémes audacieux mais fragiles de Magnan, de 
Kraepelin, etc... mais malgré toutes les difficultés l’ceuvre de création a continué grace 
a des individualités originales mais trop souvent combattues et découragées dont les 
derniers représentants récemment disparus ont été Seglas et De Clérambault. Durant 
leur vie, ces individualités ont été méconnues et écrasées par les systémes. Il faut ce- 
pendant reconnaitre que ces derniers par les discussions qu’ils ont provoquées ont fa- 
vorisé les recherches originales, ne serait-ce que pour les démolir et vérifier de nouveaux 
faits. A ce sujet le nouvel ouvrage de H. Ey est trés intéressant, et en raison de sa do- 
cumentation bibliographique, de la puissante personnalité de l’auteur, et de son in- 
fluence dans la psychiatrie francaise d’aujourd’hui, il intéressera et fera penser non 
seulement les neuropsychiatres mais tous ceux qui sont épris de culture générale. 
H. BarRuk. 


CABALEIRO GOAS (Manuel). Problémes actuels des psychoses schizophré- 
niques. | vol., 339 pages, Editorial Paz Montalvo, Larra 12, Madrid 1954. 


Le Dr Manuel Cabaleiro Goas, médecin directeur du Sanatorium psychiatrique du 
Perpétuel secours 4 Oreuse en Espagne, a fait paraitre dans cet ouvrage une remar- 
quable étude d’ensemble sur les divers problémes concernant la schizophrénie. Attire, 
comme il l’explique dans sa préface, de bonne heure par ce probléme, il a consacré de 
longues recherches et a en outre étudié a fond la littérature mondiale sur ce probléme, 
dont il donne une synthése a la fois extrémement documentée et d'une remarquable 
clarte. 

La premiére partie est consacrée aux « Problémes généraux » d’abord au probléme 
de la délimitation du syndrome. L’auteur connait a fond toute l'histoire de la démence 
précoce depuis Morel, Kahlbany, Kraepelin, puis la réaction de Bleuler, les conceptions 
de Claude, etc... Il expose ces données avec beaucoup de nuances, et a saisi les difficultés 
qui se présentent souvent dans l’appréciation des limites de la schizophrénie. I] discute 
ensuite le probléme capital de savoir si la schizophrénie représente une unité nosolo- 
gique ou une forme de réaction en discutant les théses anciennes, et les conceptions 
comparées de la schizophrénie dans les divers pays. Il est intéressant notamment de 
connaitre les orientations des P'* Vallejo Nagera et Lopez Hor en Espagne. 

La seconde partie, trés développée, est consacrée aux Problémes étiopathogéniques 
Tour a tour l’auteur étudie les diverses théories étiopathogéniques, théories organiques, 
constitutionnelles, toxiques ou toxi-infectieuses, les théories psychologiques, les théo- 
ries jacksoniennes, puis il étudie 4 fond les causes métaboliques, puis le rdle de la 
constitution et des aspects morphologiques (Kretchmer). Un chapitre trés complet 
et trés développé est consacré a la catatonie expérimentale dans ses divers dévelop- 
pements, puis l’auteur consacre un chapitre aux investigations histopathologiques. I! 
est rare de trouver une synthése aussi compléte de toutes les données scientifiques 
concernant la schizophrénie et c'est pourquoi ce livre est extrémement précieux pour 
tous ceux qui s’intéressent a la pathologie du systéme nerveux 

La troisiéme partie du livre est consacrée aux Problémes psychopathologiques avec 
les études de Bleuler, de Schneider, de Goldstein, de Jaspers. L’auteur étudie notam- 
ment les perceptions délirantes, les troubles de la pensée, la « sonorisation de la pensée 
les hallucinations auditives, les modifications des impressions corporelles. Les halluci- 
nations et les idées délirantes sont trés approfondies au point de vue psychologique. 

La 4° partie consacrée aux formes cliniques (schizophrénies simples, évolutives, état 
final) et aussi aux « syndromes schizophrénoides» ainsi qu’aux psychoses paranoides. 
Le pronostic et ses difficultés sont bien étudiés. 

Une longue étude de toutes les méthodes thérapeutiques compléte ce si intéressant 
ouvrage qui fait grand honneur a la Psychiatrie Espagnole et qui sous une forme con- 
cise et claire représente une des meilleures monographies qui existe actuellement dans 
le monde sur la schizophrénie. H. Barvuk. 


Symposium sur le Largactil a la Clinique psychiatrique de l'Université de 
Bile le 28 novembre 1953 (Largactil-Symposium in der psychiatrischen Univer- 
sitatsklinik Basel am 28 november 1953). Schweizer Archiv fiir Neurologie und Psy- 
chiatrie, 1954, 73, n° 1-2, pp. 288-369, fig 
Dans ce symposium qui a réuni un nombre relativement important de psychiatres 

et de neurologues, quatre questions furent exposées : le mémoire de J. E. Staehelin 

était intitulé ;: « De quelques remarques générales sur la thérapeutique par le Largactil 
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a la clinique psychiatrique de l'Université de Bale.» Le probléme de L’aclion du Lar- 
gactil dans les états dépressi/s el les manies ainsi que dans la cure de désintorication mor- 
phinique et barbiturique constituant le second mémoire ; il fut traité par P. Kielholz ; 
‘auteur se félicite des résultats ainsi obtenus par la cure combinée de Largactil et 
d’insuline. F. Labhardt, dans un travail ayant pour titre: La thérapeutique par le 
Largactil dans les schizophrénies ei les autres états psychotiques, rapporte des résultats tels 
que ce médicament est actuellement employé chez les schizophrénes comme traite- 
ment de base, et que les traitements antérieurs n’interviennent plus « qu’en deuxiéme 
ligne ». Des résultats encourageants ont également été obtenus dans les psychoses non 
schizophréniques. Le méme auteur consacre un second travail & La lechnique, aux ma- 
nifestations secondaires et aux complications du traitement par le Largactil. Pratique- 
ment les seules contre-indications sont les comas alcooliques et barbituriques. Le der- 
nier mémvire, par W. Rammele, traite du Contréle de la régulation hémodynamique chez 
les malades trailés par le Largactil a l'aide d'une modification du test d’orthostase de Schel- 


long. 
Les nombreuses discussions et interventions rapportées a la suite des textes té- 
moignent de l’intérét par eux suscité. H. M. 


LIEVRE (J. A.). Comment traiter la sciatique ? | vol., 124 pages. Editions Médi- 

cales Flamarion, 1954. 

Ce remarquable ouvrage est plus qu’un rappel thérapeutique, il constitue sous une 
forme concise et claire une parfaite monographie de la sciatique fondée sur une docu- 
mentation compléte et sur une trés grande expérience personnelle (3.000 observations), 

L’auteur fait dans son introduction, un historique fort intéressant de la sciatique de 
lantiquité a nos jours, il étudie ensuite trés minutieusement toute la symptomatolo- 
gie de la sciatique, les circonstances d’apparition, le syndrome douloureux dans toutes 
ses modalités, les moindres détails de l'examen clinique exposé de fagon trés concréte, 
puis les formes cliniques (formes bilatérales, hyperalgiques, paralysantes, etc...), la ra- 
diographie, la myélographie, Je liquide céphalo-rachidien, l’évolution, le diagnostic, le 
pronostic, les sciatiques symptomatiques et tout le probléme des hernies discales. Enfin 
l'‘auteur étudie a fond le traitement chirurgical (72 cas personnels opérés) avec l’évolu- 
tion et les suites parfaitement suivies. I] a constaté 30 pour 100 de « résultats parfaits » 
et 50 p. 100 de résultats trés bons, mais il mentionne la possibilité de récidives. 

Il précise nettement les indications du traitement chirurgical, la technique opéra- 
toire, etc... Dans le chapitre suivant, l’auteur étudie a fond également les traitements 
médicaux de la sciatique (injections épidurales, injections paravertébrales, cortisone 
et A. C. T. H., immobilisation, traitement général, thérapeutiques vitaminiques, sou- 
frées, extensions, radiothérapie, électrothérapie, injections antalgiques, traitement 
histaminique, etc... 

Les méthodes thérapeutiques médicales sont envisagées successivement dans les 
sciatiques hyperalgiques et dans les sciatiques subaigués et chroniques. Un exposé trés 
détaillé est fait des tractions vertébrales et de toutes les manipulations, de la cinési- 
thérapie. etc... 

Ce livre extrémement précieux, trés complet et trés clair, doit étre lu non seulement 
par tous les neurologistes mais encore par tous les médecins, car il est une mise au point 
pondérée, complete, et bien étayée de toutes les thérapeutiques de la sciatique. 

H. Baruk. 


KEHRER (F. A.). Lage de l’esprit (Vom seelischen Altern). | volume, 135 pages, 
11 illustrations, 1952, Aschendorff, éditeur, Minster en Westphalie. 


Le probléme est posé depuis longtemps de savoir 4 quel 4ge l’esprit commence a 
vieillir, et il est bien connu que l’age de I’état civil et celui du caractére n'ont que peu 
de points communs. Dans cette monographie, l’‘auteur montre la relativité de la notion 
d’age, l’'influence des circonstances extérieures sur le vieillissement, les mécanismes 
de compensation psychique qui viennent modifier chez le sujet vieillissant sa notion 
d’age. Il essaie ensuite, a l'aide d’exemples empruntés a des artistes connus, de montrer 
que le vieillisement ne représente pas obligatoirement une déchéance, mais peut cor- 
respondre en fait a une véritable maturation intellectuelle. Dans une derniére partie 
il envisage les problémes particuliers qui se posent lors de la cessation de l’activité 
professionnelle et trace & grands traits les régles de Ihygiéne mentale propre a con- 
server l’équilibre d'un sujet qui vieillit. 
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L'ensemble de ce volume représente plus un essai critique et philosophique sur le 
probléme du vieillissement qu'une introduction méme sommaire a la gérontologie telle 
qu'on la concoit actuellement. in. 'P. 


SCHULTZ-HENCKE (H.). Précis de psychothérapie analytique (Lehrbuch der 
analytischen Psychotherapie), | volume, 332 pages, 1951, Georg Thieme Editeur, 
Stuttgart. 


Ce précis de psychothérapie représente une mise au point personnelle du traitement 
des psychonévroses par la méthode analytique. Aprés avoir défini la psychothérapie, 
l’'auteur envisage rapidement en les comparant les méthodes pragmatiques et les mé- 
thodes analytiques. 

La suite de l’ouvrage est divisée en deux grands chapitres. Le premier envisage I'as- 
pect théorique des névroses, et particuliérement les phénoménes d’inhibition. Puis il 
décrit les 4 types principaux de structure névrotique : schizoide, dépressive, obsession- 
nelle et hystérique. 

Le second chapitre envisage surtout la technique du traitement, d’abord en en défi- 
nissant les buts, ensuite en précisant les différents procédés utilisables et les raisons 
qui président a leur choix. 

Enfin, il considére les résultats du traitement, la prophylaxie des névroses et les 
perspectives d’avenir du traitement psychothérapique. 

Un index des auteurs et un index des matiéres facilite la consultation de cet ouvrage. 

Rn. P. 


VITTE (Gérard). Les relations physiologiques et pathologiques entre l’hu- 
meur aqueuse et le liquide céphalo-rachidien. Thése Médecine Nancy, 1954, 
dactylographiée, 143 pages. 


Ce travail, qui s’appuie sur de nombreuses observations et sur une expérimentation 
importante, tend a démontrer le parallélisme étroit qui existe entre /humeur aqueuse 
et le liquide céphalo-rachidien. 

L’ceil est un élément du systéme nerveux, ses membranes enveloppantes ont la 
méme structure que les méninges. Les analogies d'origine, de résorption, de constitu- 
tion et de rdle accentuent du point de vue physiologique le parallélisme entre |’humeur 
aqueuse et le liquide céphalo-rachidien, et l’examen de |'‘humeur aqueuse est un moyen 
d’investigation de l'uvée, comparable a l’examen du liquide céphalo-rachidien pour les 
méninges. 

Au cours des uvéo-méningites, les modifications de 'humeur aqueuse et du liquide 
céphalo-rachidien sont paralléles. Sur 24 cas d’uvéites de causes diverses, |l’électro- 
encéphalogramme et l’analyse du liquide céphalo-rachidien comportent des altéra- 
tions dans 14 cas dont 6 cas d’éticlogie indéterminée et 8 d’étiologie connue. L’ humeur 
aqueuse et le liquide céphalo-rachidien peuvent donc étre atteints simultanément par 
divers germes. Expérimentant sur 8 lapins chez lesquels il crée une méningite par ino- 
culation de liquide pathogéne dans les méninges, l’auteur constate des altérations de 
l’humeur aqueuse dans 7 cas, témoignant du parallélisme entre le liquide céphalo-rachi- 
dien et 'humeur aqueuse dans le sens méninges-uveée. 

Au cours de ces uvéo-méningites, il ne semble pas y avoir propagation ou chemine- 
ment d’un germe d’un liquide a l'autre, mais réaction inflammatoire simultanée des 
deux liquides. Ces réactions inflammatoires des liquides interstitiels sont essentielle- 
ment des modifications physico-chimiques secondaires a une rupture de |’équilibre hu- 
moral de l’organisme. 
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